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SANTRUMPOS

AVM - arterioveniné malformacija

DCE-MRI - dinamin¢ kontrastiné magnetinio rezonanso tomografija (angl. dynamic contrast
enhanced magnetic resonance imaging)

GSL — Gorham-Stout liga

IAVM - intraosalin¢ arterioveniné malformacija

IKM - intraosaliné kraujagysliy malformacija

ISSVA — Tarptautin¢ kraujagysliy anomalijy studijy draugija (angl. International Society for
the Study of Vascular Anomalies)

IVM — intraosalin¢ venin¢ malformacija

KT — kompiuteriné tomografija

LM — limfin¢ malformacija

MRTA — magnetinio rezonanso tomografija su angiografija

NBCA — N-butilo cianoakrilato klijai (angl. N-butyl cyanoacrylate)

PVA — polivinilo alkoholio dalelés (angl. polyvinyl alcohol)

STS — natrio tetradecilo sulfatas (angl. sodium tetradecyl sulfate)

UG — ultragarsinis tyrimas

VM - veniné malformacija

VUL SK — Vilniaus universiteto ligonin¢ Santaros klinikos



SANTRAUKA

Ivadas. Intraosalinés jgimtos kraujagysliy malformacijos — tai reti patologiniai dariniai,
susiformuojantys dél embriogenezés metu jvykusiy kraujagysliy vystymosi sutrikimy kauliniame
audinyje. Sios malformacijos gali biiti arterioveninés, veninés, limfinés ar misrios kilmés. Nors
minkStyjy audiniy kraujagysliy malformacijos yra placiai iSstudijuotos, intraosalinés malformacijos
iSlieka nepakankamai istirta ir daznai neteisingai diagnozuojama patologija.

Darbo tikslas. ISanalizuoti intraosaliniy jgimty kraujagysliy malformacijy gydymo metodus, jy
efektyvuma bei pritaikyma skirtingy tipy malformacijoms.

Darbo uzdaviniai. 1) Apzvelgti intraosaliniy kraujagysliy malformacijy klasifikacija, patogeneze ir
kliniking eiga; 2) iSanalizuoti intraosaliniy jgimty arterioveniniy ir veniniy malformacijy diagnostikos
ir gydymo ypatumus; 3) iSanalizuoti tris klinikinius intraosaliniy jgimty kraujagysliy malformacijy
atvejus, jvertinant taikyty gydymo metody efektyvuma.

Tyrimo metodai. Atlikta literatiiros apZvalga, naudojant PubMed ir Google Scholar duomeny bazes.
[Sanalizuoti trys klinikiniai atvejai, diagnozuoti ir gydyti VUL SK jgimty kraujagysliy anomalijy
centre.

Rezultatai. Literatiiroje daznai akcentuojama kaulo rezekcijos svarba, taciau klinikiniai atvejai
atskleidé, jog intrakaulinis plitimas dazniausiai biina susijes su aplinkiniy minkstyjy audiniy jgimta
kraujagysliy malformacija ir gydymo rezultatai priklauso nuo Sios dalies korekcijos. Arterioveniniy
malformacijy gydyme embolizacija pasizymi 88% efektyvumu, taciau recidyvy daznis siekia iki 98%
per penkerius metus. Veniniy malformacijy atveju efektyviausias metodas — visiSkas pazeistos kaulo
dalies pasalinimas, po kurio recidyvy rizika minimali. Trijy klinikiniy atvejy analiz¢ parodé skirtingus
gydymo rezultatus: pirmu atveju po chirurginio gydymo pasiektas geras rezultatas, antruoju — liga
progresavo iki gangrenos reikalaujancios amputacijos, tre¢iuoju — nepaisant daugkartiniy chirurginiy
intervencijy, pasiekti tik daliniai rezultatai.

ISvados. Intraosaliniy kraujagysliy malformacijy diagnostikai biitini MRTA ir UG tyrimai.
Chirurginis gydymas iSlieka svarbiausiu metodu, daZznai derinamu su embolizacija ar skleroterapija.
Klinikiniy atvejy analizé patvirtina, kad gydymo sékmé labiau priklauso nuo ekstraosalinés

patologijos gydymo, o ne tik kaulo rezekcijos. Pacientai turi biiti ilgai stebimi dél recidyvy rizikos.

Raktazodziai: intraosaliné kraujagysliy malformacija, arterioveniné malformacija, veniné

malformacija, embolizacija, chirurginis gydymas, diagnostika.



SUMMARY

Introduction. Intraosseous congenital vascular malformations are rare pathological formations that
develop due to vascular developmental disorders in bone tissue during embryogenesis. These
malformations can be arteriovenous, venous, lymphatic, or mixed in origin. While soft tissue vascular
malformations have been extensively studied, intraosseous malformations remain insufficiently

investigated and are often misdiagnosed.

Aim of the study. To analyze the treatment methods of intraosseous congenital vascular

malformations, their effectiveness, and application to different types of malformations.

Objectives. 1) To review the classification, pathogenesis, and clinical course of intraosseous vascular
malformations; 2) to analyze the diagnostic and treatment peculiarities of intraosseous congenital
arteriovenous and venous malformations; 3) to analyze three clinical cases of intraosseous congenital

vascular malformations, evaluating the effectiveness of applied treatment methods.

Research methods. A literature review was conducted using PubMed and Google Scholar databases.
Three clinical cases diagnosed and treated at the Vilnius University Hospital Santaros Klinikos Center

for Congenital Vascular Anomalies were analyzed.

Results. Literature often emphasizes the importance of bone resection; however, clinical cases have
revealed that intraosseous spread is usually associated with congenital vascular malformation of the
surrounding soft tissues, and treatment outcomes depend on the correction of this component. In
arteriovenous malformation treatment, embolization shows 88% effectiveness, but the recurrence rate
reaches up to 98% over five years. For venous malformations, the most effective method is complete
removal of the affected bone part, after which the risk of recurrence is minimal. Analysis of three
clinical cases showed different treatment outcomes: in the first case, good results were achieved after
surgical treatment; in the second case, the disease progressed to gangrene requiring amputation; in

the third case, only partial results were achieved despite multiple surgical interventions.

Conclusions. MRA and ultrasound examinations are essential for the diagnosis of intraosseous
vascular malformations. Surgical treatment remains the most important method, often combined with
embolization or sclerotherapy. Clinical case analysis confirms that treatment success depends more
on the management of extraosseous pathology rather than just bone resection. Patients must be

monitored long-term due to the risk of recurrence.

Keywords: intraosseous vascular malformation, arteriovenous malformation, venous malformation,

embolization, surgical treatment, diagnostics.



LITERATUROS SALTINIU ATRANKOS STRATEGIJA

Magistrinio darbo rengimui buvo taikoma struktiruota literatiiros paieSka, apjungianti
naujausias mokslines publikacijas ir pagrindinius teorinius Saltinius. Literatiiros paieska buvo atlikta
keliais etapais: atlikta bendroji paieska pagrindinése elektroninése moksliniy publikacijy duomeny
bazése PubMed (MEDLINE) ir Google Scholar, siekiant atrinkti naujausius mokslinius straipsnius
apie intraosalines kraujagysliy malformacijas; vykdyta tiksliné paieska pagal specifines malformacijy
rusis (arterioveninés, veninés, limfinés) ir jy gydymo metodus; atlikta papildoma paieSka, ieSkant
moksliniy publikacijy apie klinikiniy atvejy apraSymus; atsirinkus pagrindinius Saltinius, perzitréti
ju literatiiros sgrasai, siekiant rasti papildomus svarbius Saltinius. Literatiiros paieSkai buvo
naudojami Sie raktazodziai ir jy kombinacijos: ,,Intraosseous vascular malformation*/,,Intraosaliné
kraujagysliy malformacija®, ,,Bone vascular malformation*/,,Kauly kraujagysliy malformacija“,
,»Osseous vascular malformation‘/,,Kauliné kraujagysliy malformacija®, ,,Intraosseous arteriovenous
malformation‘/,, Intraosaliné arteriovening malformacija®, ,,Intraosseous venous
malformation‘/,,Intraosaliné¢ veniné¢ malformacija®“, ,,Gorham-Stout disease*/,,Gorham-Stout liga“,
,»Vanishing bone disease‘/,,ISnykstancio kaulo liga®, ,Intraosseous AVM treatment®/,,Intraosaliniy
AVM gydymas®, , Embolization bone vascular malformation‘/,, Kauly kraujagysliy malformacijy
embolizacija®, ,,Sclerotherapy osseous vascular malformation*/,,Kauliniy kraujagysliy malformacijy
skleroterapija®, ,,Surgical treatment bone vascular malformation‘/,,Chirurginis kauly kraujagysliy
malformacijy gydymas®. Literatliros Saltiniai atrinkti pagal Siuos kriterijus: prioritetas teikiamas
2015-2025 metais publikuotiems straipsniams, siekiant uztikrinti informacijos aktualuma; taip pat
jtraukta svarbi ir placiai pripaZjstama mokslin¢ literatiira, nepriklausomai nuo publikavimo datos;
angly kalba publikuoti straipsniai, prieinami per Vilniaus universiteto bibliotekos prenumeruojamas
duomeny bazes arba nemokami pilno teksto straipsniai. Taikant Siuos metodus ir kriterijus, buvo

atrinktas 71 mokslinis Saltinis, kurie sudaro Sio magistro darbo teorinj pagrinda.

KLINIKINIU ATVEJU ATRANKOS STRATEGIJA

atvejai. Klinikiniy atvejy atranka vykdyta laikantis jtraukimo ir atmetimo kriterijy, kurie leido
uztikrinti, kad nagrin¢jami atvejai biity reprezentatyvis ir informatyviis intraosaliniy kraujagysliy
malformacijy diagnostikos ir gydymo aspekty analizei. [traukimo kriterijai: radiologiskai patvirtinta
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intraosaliné kraujagysliy malformacija, pilna diagnostiné ir medicininé¢ informacija, iSsamis
vaizdiniy tyrimy duomenys, skirtingos anatomines lokalizacijos atvejai, skirtingo sunkumo ir
klinikinés 18raiSkos atvejai. Atmetimo kriterijai: nepatvirtinta galutiné diagnoz¢, nei§sami medicininé
dokumentacija ir nepakankama vaizdiné diagnostiné informacija. Klinikiniy atvejy analiz¢ atlikta
laikantis etiniy principy, gautas VS| Vilniaus universiteto ligoninés Santaros kliniky (VUL SK)
leidimas (Nr. SR-7582) naudoti nuasmenintus pacienty duomenis (1 priedas), laikomasi BDAR
(Bendrojo duomeny apsaugos reglamento) reikalavimy, buvo gauti rastiski pacienty informuoti
sutikimai duomeny naudojimui moksliniais tikslais. Analizuojant tris klinikinius atvejus svarbu
atkreipti démesj | tai, kad trys atvejai negali atspindéti visy intraosaliniy kraujagysliy malformacijy
varianty, ypac atsizvelgiant | tai, kad kiekviena Sios patologijos iSraiSka yra labai individuali, todél
negalima daryti statistiSkai reikSmingy apibendrinimy. Taip pat, kai kurie klinikiniai aspektai gali
biti dokumentuoti nevienodai iSsamiai, tad iSvados turi biti interpretuojamos atsargiai. Klinikiniy
atvejy analizé papildo literatiros apzvalga ir padeda geriau suprasti intraosaliniy kraujagysliy

malformacijy klinikinius ypatumus.

1. [VADAS

Intraosalinés jgimtos kraujagysliy malformacijos — tai reti patologiniai dariniai, kurie
susiformuoja dél embriogenezés metu jvykusiy kraujagysliy vystymosi sutrikimy kauliniame
audinyje. Sios jgimtos malformacijos gali biiti arterioveninés, veninés, kapiliarinés, limfinés ar
miSrios kilmés, pasizymincios skirtinga klinikine eiga, diagnostika ir gydymo galimybémis (1). Nors
jgimtos kraujagysliy malformacijos minkStuosiuose audiniuose yra gana placiai iSstudijuotos,
intraosalinés jgimtos malformacijos iSlieka nepakankamai iStirta ir daznai neteisingai diagnozuojama

patologija.

1.1 Darbo aktualumas ir naujumas

Intraosaliniy jgimty kraujagysliy malformacijy aktualumas Siuolaikinéje medicinoje
pasireiSkia keliais svarbiais aspektais. Pirma, dél nespecifiniy klinikiniy poZymiy ir radiologiniy
ypatumy $ios jgimtos patologijos daznai diagnozuojamos klaidingai arba pavéluotai, kas lemia
netinkama gydyma ir blogesne pacienty gyvenimo kokybe (2). Antra, nesant vieningy gydymo
protokoly, skirtingose gydymo jstaigose taikomi labai jvairtis gydymo metodai — nuo konservatyvaus
steb¢jimo iki radikaliy chirurginiy intervencijy. TreCia, spartus intervencinio gydymo metody
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tobul¢jimas (embolizacija, skleroterapija, lazerinés technologijos, konservatyvus gydymas, remiantis
genetiniais tyrimais) atveria naujas perspektyvas $iy rety jgimty patologijy gydyme (3). Sio darbo
naujumas siejamas su kompleksiniu intraosaliniy kraujagysliy malformacijy analizés poziiiriu,
apjungiant naujausias mokslines publikacijas su klinikiniais atvejais ir gydymo rezultatais Lietuvoje.
Lietuvoje iki Siol nebuvo atlikta iSsami Sios patologijos analizé, o pasaulyje triiksta sisteminiy
apzvalgy, kurios koncentruotysi biitent ] intraosalines jgimtas kraujagysliy malformacijas.
Dazniausiai literatiiroje randamos publikacijos, skirtos bendrai kraujagysliy malformacijy problemai,
o intraosalinés jgimtos malformacijos aptariamos tik fragmentiSkai. Ypatingas démesys darbe
skiriamas arterioveninéms ir veninéms malformacijoms, kurios sudaro didzigjg intraosaliniy jgimty
malformacijy dalj (4), taciau taip pat apzvelgiamos ir limfinés malformacijos, sukelianc¢ios kaulinio
audinio patologijas, kaip Gorham-Stout sindromas (5). Darbe pristatomi trys klinikiniai atvejai, kurie
iliustruoja skirtingas intraosaliniy jgimty kraujagysliy malformacijy manifestacijas ir gydymo

strategijas.

1.2 Darbo tikslas

ISanalizuoti intraosaliniy jgimty kraujagysliy malformacijy gydymo metodus, jy efektyvumag

bei pritaikyma skirtingy tipy malformacijoms.

1.3 Darbo uzdaviniai

1. Apzvelgti intraosaliniy kraujagysliy malformacijy klasifikacija, patogenezg ir kliniking eiga.

2. ISanalizuoti intraosaliniy jgimty arterioveniniy ir veniniy malformacijy diagnostikos ir
gydymo ypatumus.

3. I8analizuoti tris klinikinius intraosaliniy jgimty kraujagysliy malformacijy atvejus, jvertinant

taikyty gydymo metody efektyvuma.

2. LITERATUROS APZVALGA

2.1 Intraosalinés kraujagysliy malformacijos
2.1.1 Apibrézimas ir klasifikacija

Intraosalinés kraujagysliy malformacijos (IKM) — tai reti jgimti kraujagysliy vystymosi

sutrikimai, pazeidziantys kaulinj audinj. Tarptautiné kraujagysliy anomalijy studijy draugija (angl.
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International Society for the Study of Vascular Anomalies, ISSVA) 2018 metais atnaujino
kraujagysliy anomalijy klasifikacija, kuri tapo pagrindiniu standartu visame pasaulyje. Sioje
klasifikacijoje kraujagysliy anomalijos skirstomos j dvi pagrindines kategorijas: kraujagysliy auglius
(hemangiomas) ir kraujagysliy malformacijas.
Kraujagysliy malformacijos toliau klasifikuojamos pagal pazeisty kraujagysliy tipa i:
e Paprastas (vieno tipo kraujagysliy):
o Kapiliarines;
o Limfines;
o Venines;
o Arterines;
o Arteriovenines;
e Sudétines (keliy tipy kraujagysliy);

o Susijusias su kitais defektais (sindrominés) (6).

Alternatyviai tos pacios malformacijos gali biiti skirstomos ir pagal kraujo tekéjimo greitj j:
e Leétos tekmés:
o Kapiliarines;
o Limfines;
o Venines;
e Greitos tekmeés:
o Arterines;

o Arteriovenines (7).

Intraosalinés kraujagysliy malformacijos ISSVA Kklasifikacijoje priskiriamos prie
kraujagysliy malformacijy, pazeidzianciy specifinj audinj — kaulinj (6). Dazniausiai IKM yra veninés
kilmés (intraosalinés veninés malformacijos (IVM)), taciau pasitaiko ir arterioveninio tipo
(intraosalinés arteriovenines malformacijos, IAVM) bei misriy tipy malformacijy (8). ISSVA
klasifikacija taip pat akcentuoja, kad intraosalinés malformacijos gali biiti izoliuotos arba susijusios
su minkStyjy audiniy kraujagysliy malformacijomis. Pavyzdziui, veido kauly IVM dazZnai biina
susijusios su gretimy minkstyjy audiniy veninémis malformacijomis, o tai svarbu tiek diagnostikai,

tiek gydymo planavimui (9).

2.1.2 Terminologijos standartizavimas ir svarba

Pries ISSVA Kklasifikacijg medicinos literatiiroje vyravo terminologijos skirtumai — tie patys
pazeidimai  jvairiy autoriy buvo vadinami  skirtingais  terminais:  hemangiomos,
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hemangioendoteliomos, angiomos, kaulinés angiomatozés ir kt. (10). Si terminy jvairove kélé
diagnostikos, gydymo ir moksliniy tyrimy neaiskumy. ISSVA klasifikacija pasitilé standartizuota
Terminologijos standartizavimas leido pagerinti komunikacijg tarp jvairiy specialybiy gydytojy
(radiology, chirurgy, patology, intervenciniy radiology), tiksliau apibrézti diagnozés kriterijus,
sisteminti gydymo protokolus bei palengvinti mokslinius tyrimus ir duomeny palyginamuma.

IKM atveju ypac svarbus terminologinis atskyrimas nuo kraujagysliy augliy (hemangiomy).
Anksciau literatiiroje placiai naudotas terminas ,,kauliné¢ hemangioma“ §iuo metu laikomas netiksliu,
nes $ios anomalijos neturi proliferacijos fazés ir nattralios involiucijos, kas budinga tikrosioms
hemangiomoms (11,12). Pagal ISSVA klasifikacijg, terminas ,kauliné hemangioma® turéty biti
kei¢iamas ] ,,intraosaliné veniné malformacija“ arba, jei yra arterinis komponentas, ] ,,intraosaliné¢
arterioveniné malformacija® (4). Terminologijos standartizavimas taip pat padéjo atkreipti démesj i
tai, kad intraosalinés kraujagysliy malformacijos yra jgimtos anomalijos, o ne tikri navikai, tod¢l jy

gydymo strategija turéty skirtis nuo naviky gydymo (1).

2.1.3 Epidemiologija

Intraosalinés kraujagysliy malformacijos yra reti patologiniai radiniai, taiau tikslus jy
paplitimas populiacijoje néra visiSkai aiSkus dél keliy priezasCiy. Pirmiausia, neretai Sios
malformacijos yra besimptomés ir aptinkamos atsitiktinai atliekant radiologinius tyrimus dél kity
motyvy (13). Antra, senesnéje literatiiroje stokojama vieningos terminologijos, todél tos pacios
patologijos jvardijamos skirtingais terminais (14). Sie veiksniai apsunkina tiksly epidemiologiniy
duomeny rinkimg ir analiz¢. Bendrai jgimty kraujagysliy malformacijy daznis populiacijoje siekia
0,3-1,5 % (15). Lyginant su kitomis kraujagyslinémis anomalijomis, IKM sudaro santykinai nedidele
dalj. Literatiiroje teigiama, kad mazdaug 30-35 % skelete lokalizuoty kraujagysliy malformacijy turi
intraosalinj komponenta, kas jrodo glaudzia minkStyjy audiniy bei kauliniy struktiiry pazeidimy
sasajg (13,16). Taciau pazymétina, kad statistikos tikslumas yra ribotas, nes daugelis epidemiologiniy
tyrimy neskiria démesio specifiSkai IKM. Svarbu paminéti, kad iki Siol nebuvo nustatyta jokiy IKM
rizikos veiksniy, susijusiy su rase, demografija ar aplinkos poveikiu (4).

Kraujagysliy malformacijy pasiskirstymas pagal tipus: veninés malformacijos (VM) sudaro
beveik puse visy atvejy (48,5 %), arterinés ir arteriovenines malformacijos (AVM) apima mazdaug
trecdali (35,8 %), limfinés malformacijos (LM) pasitaiko rec¢iau (10 %), o miSrios kombinuotos
malformacijos yra re¢iausios (5,7 %). Ly¢iy pasiskirstymas skiriasi priklausomai nuo malformacijos

tipo: VM santykis tarp vyry ir motery yra 1:1,2; AVM — skirtinguose Saltiniuose skaiciai skiriasi nuo
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santykio 1:4 iki 2:1; o LM pasiskirstymas tarp lyCiy yra beveik vienodas (1:1) (15,17). Skirtingy tipy
malformacijos pasireiskia skirtingais amziaus tarpsniais: kapiliarinés malformacijos pastebimos jau
gimimo metu; veninés malformacijos, nors egzistuoja nuo gimimo, dazniausiai tampa matomos ir
simptomingés vaikystéje arba véliau; limfinés malformacijos gali pasireiksti bet kada nuo gimimo iki
suaugusiojo amziaus, o arterioveninés malformacijos paprastai manifestuoja vaikystéje ir

paauglystéje, taciau gali pasireiksti bet kuriuo gyvenimo periodu (15).

2.1.4 Diagnostikos kriterijai ir diferenciné diagnostika

Kruopsciai surinkta anamnezé kartu su fiziniu iStyrimu leidzia nustatyti diagnoze net 9 i§ 10
kraujagysliy anomalijy atvejy, su salyga, kad gydytojas vartoja tikslig medicining terminologija, geba
atpazinti patologijos klinikinius pozymius ir atskirti skirtingas anomalijas pagal jy manifestavimo
amziy bei kraujotakos ypatumus. Taciau tiksliam patologijos jvertinimui, reikalingi papildomi
vaizdiniai tyrimai (7). Nors ISSVA klasifikacija neapibrézia konkreciy diagnostikos kriterijy, IKM
diagnostika klinikiniame kontekste remiasi kompleksiniu klinikiniy pozymiy, vaizdiniy tyrimy ir
histopatologiniy duomeny vertinimu. IKM daznai pasiZymi nespecifiniais simptomais, todél klinikine
diagnostika gali buti sudétinga. Pagrindiniai klinikiniai poZymiai apima lokalizuota skausma
(dazniausias simptomas), vietin] patinimg ar deformacija, funkcinius sutrikimus, skirtingus galiiniy
ilgius, patologinius liizius, ypa¢ stuburo slanksteliy bei neurologinius simptomus, jei patologija
pazeidzia stuburo ar kaukolés pamato sritis (10,18). Radiologiniai tyrimai yra pagrindinis IKM
diagnostikos metodas. Siuolaikinéje praktikoje naudojami keli metodai: doplerio sonografija —
pirminis, nebrangus, neturintis jonizuojancios spinduliuotés tyrimas, kuris leidZia nustatyti
patologinés kraujo tékmés charakteristikas (19); rentgenografija — riboto jautrumo tyrimas, kurio
vaizduose galima matyti trabekulinés architektiiros pakitimus, koréta struktiirag (1); kompiuteriné
tomografija (KT) leidzia jvertinti kaulo kraujotaka ir kraujagysliy anatominj i$sidéstyma, vaizduose
gali buti matomas trabekuliy iSretéjimas, medaus korio pozymis (8); magnetinio rezonanso
tomografija su angiografija (MRTA) — jautriausias metodas nustatyti IKM, gali parodyti maitinancias
arterijas ir veninio nutekéjimo kelig (9). Literatiiroje nurodoma, kad MRTA turi aukstg jautrumg ir
specifiSkumg diagnozuojant intraosalines malformacijas, todél laikoma standartiniu tyrimo metodu.
MRTA taip pat leidzia jvertinti aplinkiniy minks$tyjy audiniy bikle ir galimg jungting patologija (20).
Biopsija rekomenduojama atlikti tik diferencinés diagnostikos tikslais, kai radiologiniy tyrimy
duomenys nepakankami. Taciau dél galimo kraujavimo rizikos naudinga atlikti pries$ tai embolizacija
(4). Histopatologiniai kriterijai skiriasi priklausomai nuo malformacijos tipo. VM biopsijoje bus

matomos iSsiplétusios veninio tipo kraujagyslés su plonomis, nereguliariomis sienelémis tarp kaulo
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trabekuliy, o AVM atveju bus matomos miSrios arterinés ir veninés kilmés kraujagysliy anomalijos
su tiesioginiais junginiais (Suntais) (7). Imunohistocheminis tyrimas irgi gali padéti diferencinéje
diagnostikoje. Tyrimai rodo, kad GLUT-1 imunohistocheminis Zymuo yra neigiamas kraujagysliy
malformacijose, bet teigiamas infantiliose hemangiomose, kas gali biiti naudinga atskiriant Sias
patologijas (2,7).

Kraujagysliy malformacijas reikéty diferencijuoti su pirminiais kaulo navikais ir kitais
kauliniais pazeidimais. Pirminiams kaulo navikams galima priskirti aneurizmin¢ kaulo cistg, kuri
radiologiskai gali atrodyti panaSiai, taciau skiriasi histologiSkai ir klinikingje eigoje, gigantiniy
lasteliy navikus, kurie dazniau lokalizuojasi ilgyjy kauly epifizése bei osteosarkomag (14). Kiti
kauliniai pazeidimai, kurie gali priminti kraujagysliy malformacijy pasireiskima, gali biiti naviky
metastazés, hematologinés ligos, pavieniai arba dauginiai hemangiominiai paZeidimai,
chondrogeninius elementus turintys navikai (10,21). Literatiiroje yra i$skirti trys esminiai principai,
padedantys atpazinti kraujagysliy malformacijas nuo kity patologijy: pirma, Sios malformacijos yra
jgimtos ir auga proporcingai su paciento audiniais; antra, joms nebudingas onkologinis biologinis
aktyvumas; trecia, jose stebimas tam tikras kraujagysliy iSsidéstymas, iSsiskiriantis 1§ kity kauliniy
patologijy (4). Diferenciacijos metu butina atsizvelgti | pirminiy simptomy pasireiSkimo amziy,
anatoming malformacijos lokalizacijg ir specifinius radiologinius poZymius (1). Svarbu paminéti, kad
sudétingais atvejais, galutinis sprendimas dél diagnozés turéty buti priimtas multidisciplininés
specialisty komandos, apimancios radiologus, ortopedus-traumatologus, kraujagysliy chirurgus ir, jei

reikia, intervencinius radiologus (4).

2.2 Arterioveninés malformacijos
2.2.1 ApibréZzimas, epidemiologija, genetika

Arterioveninés malformacijos (AVM) priklauso greitos t¢kmés kraujagysliy malformacijoms,
kurioms biidingas nenormalus tiesioginis Suntas tarp arterijy ir veny, aplenkiant kapiliary tinkla (22).
Igimtos intraosalinés AVM yra retos ir apima maziau nei 1 % visy intraosaliniy kraujagysliy
patologiniy dariniy, mazdaug 5 % visy apatinio Zandikaulio kraujagysliy malformacijy, 10-30 %
atvejy pasireiskia galtiniy kauluose, o daugiausia jy pasireiskia kaukolés kauluose (13,23-25). AVM
biidingas vadinamas ,,zidinys* — tai centre esantis, zemo pasiprieSinimo displastiSky kraujagysliy
darinys be normalaus kapiliary tinklo, sujungtas su aferentinémis arterijomis ir eferentinémis
venomis. Manoma, kad lgstelés, esancios zidinyje siuncia molekulinius signalus, skatinan¢ius naujy

kraujagysliy formavimasi ir plétimasi, kad Sios galéty maitinti zidinj (8).
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Tai, kad Siuo metu vis dar néra patvirtinty medikamenty AVM  gydymui, jrodo, kad
malformacijy patogenezés mechanizmai iki Siol néra visiskai iSaiskinti, taciau pastaryjy mety tyrimai
leido geriau suprasti molekulinius procesus, lemiancius AVM vystymasi. Remiantis naujausia ISSVA
klasifikacija, periferiniy kraujagysliy anomalijos siejamos su 41 genu. AVM etiologiskai skirstomos
1 sporadines ir sindromines. Sporadiné forma yra zymiai daznesné — jos paplitimas bendrojoje
populiacijoje svyruoja tarp 0,04 % ir 0,52 %, o 3-20 % yra diagnozuojamos vaikams (26). Nepaisant
sporadinio pobiidzio, naujausi tyrimai vis dazniau nurodo jy formavimosi molekuling priezast] —
angiogeneze¢je dalyvaujanciy homeobokso geny HOXD3, HOXB3, MAP2K1 ekspresijos pokycius
(22,26). Sindrominé AVM forma sudaro 2 % atvejy. Sindrominés AVM formos pavyzdys yra
paveldima hemoraginé telangiektazija, kuomet pasireiskia Seiminés daugybinés AVM, daugiausiai
smegenyse, kepenyse, plau¢iuose ir stubure. Si patologija sicjama su keliais genetiniais variantais,
tokiais kaip HHT1 ENG, HHT2 ACVRL 1, HHT3 ir JPHT SMAD4, kuriy mutacijos yra susijusios
su transformuojancio augimo faktoriaus beta signaliniu keliu (27). PTEN hamartomy naviky
sindromas, kurio atveju kraujagysliy pakitimai dazniausiai pasireiSkia galiinése, o ne vidaus
organuose, irgi priskiriamas sindrominei AVM formai. Nors kraujagysliy poky¢iai néra laikomi
pagrindine PTEN hamartomy naviky sindromo ypatybe, vieno centro duomenimis, net 54 % pacienty
su PTEN geno mutacijomis turé¢jo kraujagysliy malformacijas, i§ kuriy 86 % buvo greitojo srauto

malformacijos, jskaitant AVM (28).

2.2.2 Klinikinis pasireiSkimas

Intraosaliniy AVM klinikinis pasireiSkimas priklauso nuo malformacijos lokalizacijos, dydzio
ir Salia esanCiy struktiiry jtraukimo. AVM gali atsirasti bet kurioje organizmo sistemoje, taciau
dazniausiai pasitaikancios vietos yra intrakranialiai, dubenyje ir galtinése (29). Kitame Saltinyje
teigiama, kad 50 % AVM pasireiSkia smegenyse arba stuburo kauluose (15). AVM retai biina
besimptomés ir dazniausiai sukelia kliniskai reikSmingus simptomus. AVM jprastai pasireiSkia kaip
rausvas, pulsuojantis, aukStesnés temperatiiros, negu aplinkiniai audiniai, darinys (13). Giliau
esancios, ne odos, malformacijos dazniausiai sukelia jvairaus pobiidzio skausma (pvz.: dubens,
galvos, galiinés), didéjantj fizinio aktyvumo metu; dél pastovios didelio ttirio kraujotakos per Suntus,
ypa¢ dideliy plauciy ir kepeny AVM atvejais, gali iSsivystyti Sirdies nepakankamumas; reciau
nutinkanti, bet potencialiai grésminga komplikacija yra intrakranijinis kraujavimas ar kraujavimas i§
virSkinamojo trakto, dazniau pasitaikantys po traumos arba chirurginiy intervencijy, tai pat arterijos

gali pratriikti ir susilpnéjusiose vietoje — aneurizmoje (7,29). AVM gali sukelti odos iSemijg, jos
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1Sop¢jimg ar kraujavimg vélesnése klinikinése stadijose (9). Remiantis patologijos klinikiniu

pasireiSkimu, Schobinger suklasifikavo AVM i keturias stadijas (zr. 1 lentele) (30):

1 lentelé. ,,Schobinger arterioveniniy malformacijy klasifikacija*

STADIJA KLINIKINIS PASIREISKIMAS

I — Ramybés stadija Malformacija Silta, rausvai melsva, doplerio sonografija matomi Suntai

IT — Plétimasis I stadija + malformacijos didé¢jimas, pulsavimas, vibracija
[T — Destrukcija II stadija + malformacijos 1Sop¢€jimas, kraujavimas, skausmas, nekrozeé
IV — Dekompensacija IIT stadija + Sirdies nepakankamumas

Intraosalinés AVM pasireiskia specifiskai, priklausomai nuo lokalizacijos. Pavyzdziui, veido
kauly AVM gali pasireiksti danty klib¢jimu ar jy migracija, danteny kraujavimu, veido asimetrija,
tinimu, neuralginio pobiidzio skausmais dél nervy kompresijos, otalgija, mikrognatija ar prognatija,
priklausomai nuo pazeidimo dydzio ar vietos (1,17,23). D¢l kaulo ekspansijos ir AVM augimo |
aplinkinius audinius, AVM stuburo slanksteliuose gali pasireiksti radikulopatijos simptomais,
mielopatija dél nugaros smegeny kompresijos, juosmeninés srities skausmais su iSplitimais i galtines,
parapareze arba, sunkiais atvejais, tetrapareze (31,32). Pacientams, kuriems pasireiSkia galiiniy kauly
AVM, gali biiti stebimi ranky ar kojy ilgio skirtumai, kurie atsiranda dél padidéjusios kraujotakos
sukeliamo epifiziy augimo skatinimo, patologiniai luZiai, dél kaulo struktiiros susilpnéjimo, ar
funkciniai sutrikimai, tokie kaip riboti judesiai, eisenos pakitimai ar skoliozé (10). Jei AVM
pasireiSkia sgnaryje, ji gali peraugti kaula, sukelti ,,arterijos nuvogimo* sindromg ar odos iSemijg
(13).

Intraosaliniy AVM Kklinikinis pasireiSkimas daznai yra progresuojantis. Gimimo metu AVM
dazniausiai yra neaktyvios, tafiau augant pacientui, jos gali pradéti progresuoti ir Zenkliai padidéti,
per pakankamai trumpg laikg, augdamos proporcingai kartu su paciento augimu. Simptomai
dazniausiai pasireiskia vaikystéje ar paauglystéje, taciau kai kuriais atvejais gali buti nepastebéti iki
suaugusiojo amziaus. PavyzdZziui, apatinio Zandikaulio AVM dazniausiai yra diagnozuojamos tik 111
Schobinger AVM Kklasifikacijos stadijoje, tai aiSkinama ankstyvy, budingy klinikiniy pozymiy
nebuvimu, nes simptomai pradeda reikstis tik tada, kai prasideda kaulo kortikalinis tirpimas ar danties

dygimas (33). Hormoniniai poky¢iai, pavyzdziui, brendimas, néStumas, infekcijos ar traumos, gali

15



paskatinti AVM augimg ir simptomy progresavimg. AVM gali pasireiksti ir kaip paveldimos

hemoraginés telangiektazijos sindromo (Osler-Weber-Rendu) dalis (13,34).

2.2.3 Diagnostikos metodai

Intraosaliniy AVM diagnostikai reikalingas kompleksinis pozitiris. Kiekvienas tyrimy
metodas turi savo privalumus ir trilkumus, todeél, siekiant tikslios diagnozes, daznai jie yra derinami
tarpusavyje.

Doplerio sonografija naudojama kaip pirminis tyrimas, o MRTA yra pagrindinis tyrimas,
siekiant nustatyti patologijos pobtidj, masta, sudétinguma ir planuojant tinkama gydyma (13). [prastas
sonografijos tyrimas leidzia vizualizuoti kraujagysliy sankaupas, neturinias aiSkiai apibréztos
struktiiros, bei jvertinti aplinkiniy minks$tyjy audiniy ir raumeny pazeidimus (35). Naudojant doplerio
sonografija, daznai stebimi daugiazidininiai arteriniai ir veniniai hemodinaminiai sistoliniai signalai
su veniniy struktiiry arterializacija — procesu, kai dél nenormaliy jungian¢iy kanaly tarp arterinés ir
venings sistemy venose atsiranda arterinés kraujotakos pozymiy, jskaitant padidéjusj kraujospudj ir
pulsacinj kraujotakos pobiidj (15,36). MRTA yra praktiSkai pagrindinis tyrimas, leidZiantis detaliai
jvertinti visus svarbiausius AVM aspektus: TIW ir T2W sekose, dél turbulencijos, paprastai matomos
daugybinés srauto tuitumos ir hiperintensyvus signalas be aiskiai identifikuojamos masés. Sis tyrimas
ypa¢ gerai parodo malformacijos iSplitimg, anatominius santykius su gretimais audiniais bei
struktiiromis, todé¢l yra esminis planuojant tolimesnj gydyma. KT, su kontrastu ar be, gali biiti
naudinga, siekiant nustatyti intraosalines AVM, skirtingai nei nuo kity kraujagysliy malformacijy
(36). Intervenciné angiografija Siuolaikinéje diagnostikoje atlickama tik specifiniais atvejais — kai po
kity tyrimy diagnoze iSlieka nepakankamai aiSki arba kai planuojamas endovaskulinis gydymas
(embolizacija). Ji padeda tiksliai nustatyti aferentines ir eferentines kraujagysles, bendra kraujagysliy
piesinj bei arterioveninius Suntus (15,37). Lietuvoje atliktame tyrime nurodyti panaSiis teigiami
gydymo rezultatai: i§ 29 endovaskuliniu biidu gydyty pacienty su ekstrakranijinémis AVM, 82,8 %
pacienty buvo stebimi teigiami rezultatai (iSgijimas, pageréjimas ar remisija) (38). Arteriografija gali
pasitarnauti ne tik kaip diagnostinis tyrimas, taciau taip pat sudaro galimybe atlikti ir teraping
embolizacijg tos pacios procediros metu (15). Rentgenografija néra diagnostinis AVM tyrimas,
taCiau neretai biina atlickama pirma, kuomet pacientas skundziasi galiinés skausmu ar deformacija.
Rentgeno vaizduose AVM biidingi specifiniai intrakauliniai bei liziniai poky¢iai. Atlikus jprasting
rentgenografijg, stebimi kaulo ar aplinkiniy struktiry pakitimai: kalcifikacijos, sustor¢jes
netaisyklingas trabekulinis pieSinys su aiSkiai apibréztais paZeidimais, korio vaizdas. Jeigu stebimi

kaulo erozija, skleroziniai ar periostealiniai pakitimai, kaulo Zievés nelygumai, patologinis liZis, tai
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galéty nukreipti tolimesn;j iStyrimg link sgnario ar kaulo pakenkimo priezasties iSaiskinimo (13,23—
25).

Diagnostiné biopsija dazniausiai nerekomenduojama, nes toks trauminis pazeidimas gali
komplikuotis kraujavimu ir malformacijos augimu, taciau gali biiti atlickama itin retais atvejais, jei

vaizdiniai tyrimai néra pakankamai aiSkis arba jtariamas piktybinis navikas.

2.2.4 Gydymas
Embolizacija

AVM gydymo tikslas yra visiSka AVM zidinio okliuzija (8,13). Dél mazo mirStamumo ir
tenkinan¢iy rezultaty, embolizacija tapo pirmojo pasirinkimo gydymo metodas, kuomet pazeidimai
néra tinkami chirurginiam Salinimui arba prie§ chirurginj gydyma, siekiant sumazinti kraujo netekima
rezekcijos metu (27).

Embolizacija yra vienas pagrindiniy intraosaliniy AVM gydymo metody, leidZiantis
selektyviai uzkimsti maitinancias arterijas ir AVM zidinj. Svarbu pabreézti, kad gydant intraosalines
AVM, bitina atsizvelgti j aplinkiniy audiniy biikle ir malformacijos iSplitimg uz kaulo riby, nes
dazniausiai tai néra tik izoliuotas intraosalinis procesas. Praktikoje daznai susiduriama su
situacijomis, kai intraosaliné komponente yra tik malformacijos dalis, ir efektyviam gydymui reikia
kontroliuoti ir minkStyjy audiniy pazeidimus. Tokiais atvejais vien tik kaulo patologijos gydymas
bty nepakankamai efektyvus, o kartais net zalingas, nes galéty sukelti nekontroliuojama kraujavima
1§ aplinkiniy audiniy ir neiSspresty pagrindinés problemos. Embolizacija apibréziama kaip
intervencinis gydymo metodas, kurio metu specialios medziagos jvedamos j kraujagysles per arterinj
kateter], siekiant sustabdyti kraujotaka patologiniam Zidiniui. Terapinis poveikis pasireiskia dvejopai:
pirma, arterializuotas kraujas pakei¢iamas neaktyvia embolizuojancia medZiaga; antra, del véliau
besivystanciy iSeminiy pokyciy ir fibrozinio audinio formavimosi, maz¢ja arterioveninis Suntavimas,
kuris sumazina pazeidimg ir lengvina simptomus. Norint pasiekti sekmingg terapinj efekta, svarbu,
kad embolizuojancios medziagos pasiekty AVM Zzidinj, konkrec€iai toje vietoje, kur prasideda veninis
kraujo nutekéjimas, taip pat biitina jvertinti, kaip embolizacija paveiks aplinkinius audinius bei
strukttiras, nes nepakankamas démesys jiems gali lemti komplikacijas ar nepakankama gydymo
efektyvuma. Be to, dazniausiai prireikia keliy procediiry 6 savaiciy intervalais (7).

Embolizacijai naudojamos medziagos gali biiti skystos arba kietos. Skystoms medziagoms
priklauso N-butilo cianoakrilatas (NBCA, klijai) — greitai polimerizuojasi kontakte su krauju,
uztikrindamas patikimg okliuzija; etileno vinilo alkoholio kopolimeras (,,Onyx*) — neadherentinis
skystas embolizatas, leidziantis kontroliuoti jvedimg ir pasizymintis geresniu jsiskverbimu j zidinj ir
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etanolis. Kietoms medziagoms priklauso polivinilo alkoholio dalelés (PV A) — naudojamos periferinei
embolizacijai, daznai prie§ Zidinio paSalinima; mikrospiralinés rités — metalinés rités, naudojamos
didesniy kraujagysliy okliuzijai, ypac¢ tinkamos drenuojanciy veny embolizacijai. Embolizacinés
medZiagos parinkimg lemia procediiros tikslas — ar ji atliekama kaip pagrindinis terapinis metodas,
ar taikoma kaip paruoSiamasis etapas pries chirurging intervencija. Medziagos parinkimas taip pat
turi buti pritaikytas ne tik intraosaliniam komponentui, bet ir aplinkiniy audiniy ypatumams, nes
malformacija retai apsiriboja tik kaulo struktiiromis. RuoSiant pacienta operaciniam gydymui,
kraujotakai laikinai sumaZinti naudojamos trumpalaikio poveikio okliuzinés medZiagos —,,Gelfoam*
milteliai, jvairaus dydzio PVA bei specializuotos embosferés. Taikant PVA ir embosferas, kuriy
matmenys skiriasi, galima strategiSkai kontroliuoti kraujotakos blokavimg — uZpildyti smulkiausias
periferines kraujagysles. Tais atvejais, kai embolizacija taikoma kaip galutinis gydymo metodas,
dazniausiai naudojami 1ilgalaikio poveikio skysti preparatai (etanolis, NBCA ar ,,Onyx®),
pasizymintys geb¢jimu efektyviai prasiskverbti } malformacijos zidinj (7,8,30).

2021 metais buvo atliktas tyrimas, kuris nustaté, kad embolizacija pasizymi dideliu
efektyvumu, siekiant sumazinti klinikinius simptomus, pacientams su jgimtomis intraosalinémis
AVM. Siame tyrime nustatyta, kad 88 % pacienty po intraosalinés AVM embolizacijos kliniskai
pagéréjo, kai pries tai atliktuose tyrimuose Sis rodiklis siekdavo tik 75 % (39,40). Kitas tyrimas,
atliktas 2022 metais, nurodé, kad po jgimtos intraosalinés AVM embolizacijos etanoliu klinikiniai
simptomai sumazéjo ar iSnyko 83 % pacienty, o komplikacijos pasireiské 58 % pacienty (41).

Pastebéta, kad ankstyvosios (I stadijos) AVM pasizymi geresnémis prognozémis nei
pazengusios malformacijos. Statistika rodo, kad didzioji dalis recidyvy pasireiskia pirmaisiais metais
po intervencijos, o per penkeriy mety laikotarpj atsikuria net 98 % pazeidimy, nors naujesnés kartos
embolizuojanc¢ios medziagos gali pagerinti Siuos rodiklius. Jeigu penkeriy mety laikotarpiu po
procediros nefiksuojamas malformacijos atsinaujinimas, tokiems pacientams prognozuojama
sekmingesné ilgalaiké biiklés kontrolé (7). Biitina atkreipti démesj, kad komplikacijos gali pasireiksti
ne tik kaulo struktiirose, bet ir aplinkiniuose audiniuose — galimas audiniy opéjimas, embolizuojanciy
medziagy migracija, galinti lemti nepazeisty audiniy iSemijg, edema, kuri gali sukelti ir
kompartmento sindromg. Todél kompleksinis pozitiris | gydyma, vertinant ne tik intraosalinj

komponenta, bet ir aplinkines struktiiras, yra esmin¢ sékmingo terapinio rezultato salyga.

Skleroterapija

Skleroterapija apibréziama kaip terapinis metodas, kurio metu sklerozuojanti medziaga

jSvirk§¢iama j malformacijg per oda, sukeldama endotelio pazeidimg ir tromboze. Procesas lemia
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kraujagyslinés ertmés fibroze, dél ko sumazéja pazeidimo dydis ir simptomai palengveéja.
Skleroterapijos indikacijos apima gerai lokalizuota AVM, eferentiniy veny okliuzijg ir atvejus, kai
malformacija, dél anksCiau atliktos embolizacijos, negali biiti pasiekta per arterija (7).
Sudétingesnéms ar platesnéms AVM gydyti gali buti naudojama daugiakrypté (multiaccess)
skleroterapijos technika, kai vienos procediiros metu sklerozantas jvedamas per kelis skirtingus
pri¢jimo kelius — vienu metu embolizuojama per arterija, veng ir perkutaninj (per oda) pri¢jima. Sis
metodas ypa¢ naudingas, kai malformacija pazeidzia kaulg ir aplinkines struktiiras, nes leidzia
efektyviau kontroliuoti visg patologinj tinkla, o ne tik jo intraosaling dalj, uZtikrina geresnj
sklerozanto patekima j malformacijos zidinj ir sumazina sklerozanto patekimo j sisteming kraujotaka
rizikg. Taip pat, manipuliuojant skirtingais pri¢jimo keliais, galima laikinai sumazinti kraujotaka
malformacijoje, kai aferentiniai ar eferentiniai kraujagysliy pluostai laikinai uzspaudziami, taip
uztikrinant ilgesnj sklerozanto kontakta su endoteliu (42).

Sklerozuojancios medziagos parinkimas priklauso ne tik nuo malformacijos tipo ir dydzio,
bet ir nuo jos santykio su aplinkiniais audiniais — medZiagos, kurios turi didesn¢ audiniy nekrozes
rizikg, turéty buti naudojamos atsargiai, kai patologija ribojasi su gyvybiskai svarbiais nervais,
kraujagyslémis ar kitomis funkcinémis struktiiromis. Tarp dazniausiai naudojamy sklerozuojanciy
medziagy yra etanolis (absoliutus alkoholis, 90-98 %) — stipriausia skleroterapiné medziaga ir natrio
tetradecilo sulfatas (STS) — Svelnesnis sklerozantas, maziau toksiskais nei etanolis, bet maziau
efektyvus dideléms AVM; kartais naudojamas polidokanolis. Etanolio doz¢ neturéty virSyti 1 ml/kg
kiino svorio (maksimali dozé¢ 60 ml) (7). Nors etanolis pasizymi didesniu efektyvumu nei STS, jo
naudojimas siejamas su aukStesniu komplikacijy dazniu, kuris varijuoja tarp 7,5-27,9 % (13). Tarp
potencialiy komplikacijy yra vietiniai ar tolimesniy nervy pazeidimai, lokalus audiniy nekrozés
i§sivystymas ar patekimas j sistemine¢ kraujotaka (7,8). Literatiiroje randama atvejy, kuomet etanolis
sukélé plauciy tromboembolija ir kardiovaskulinj kolapsa (43). D¢l Siy priezasCiy etanolio
naudojimas reikalauja didelio atsargumo, ypac atliekant procediiras arti svarbiy anatominiy struktiiry,

pavyzdziui, veidinio nervo.

Chirurginis gydymas

Chirurginis AVM S$alinimas uztikrina mazesnj recidyvy skaiCiy, lyginant su embolizacija.
Operacinio gydymo poreikis dazniausiai nustatomas trimis atvejais: kai malformacija yra aiskiai
apibrézta ir lokalizuota, kai butina koreguoti lokaly defekta, arba kai pacientui i§lieka simptomai po
nes¢kmingai atliktos embolizacijos (7). Nors literatiroje daznai akcentuojama kaulo rezekcijos

svarba, klinikiné praktika rodo, kad pirmiausia démes; reikéty skirti aplinkiniy audiniy ir
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ekstraosaliniy komponenty jvertinimui ir gydymui, o tik véliau spresti dél kaulo rezekcijos biitinumo.
Chirurginio gydymo atlikimo laikas turi didel¢ reikSme, kadangi laikui bégant ir malformacijai
brestant, visiSkas malformacijos paSalinimas tampa vis sudétingesnis. D¢l Sios priezasties, operacinj
gydymg rekomenduojama taikyti kuo ankstesnéje stadijoje, siekiant maksimalaus pazeidimo
pasalinimo (15). Operacinis gydymas gali biiti naudingas periferiniy AVM atvejais, kai techninés
galimybés leidZzia radikaliai paSalinti zidinj, taciau praktikoje tokie atvejai néra dazni. Svarbu
pazyméti, kad lokalizuotos, tik kaulg pazeidzian¢ios AVM yra ypac retos — dazniausiai jos plinta ]
aplinkinius audinius, todé¢l vien tik kaulo rezekcija retai iSsprendzia problemg. Daugeliu atveju
pazeidimai yra su didele kraujavimo rizika arba yra daugybiniai, todél chirurginis gydymas paprastai
yra per daug rizikingas arba leidzia atlikti tik daling rezekcijg. Nors trumpuoju laikotarpiu po dalinés
rezekcijos galima stebéti simptomy palengvéjima, ilgalaikéje perspektyvoje daznai pacientui vél
pasireiskia simptomai ar net pablogéja bukle (44).

Intraosaliniy AVM chirurginiame gydyme kaulo rezekcija laikoma prioritetiniu gydymo
metodu. Kai kurie literatiiros Saltiniai rekomenduoja atlikti rezekcijas panasiomis rezekcijos apimties
ribomis kaip onkologiniy susirgimy atvejais. Taciau, nors $i metodika gali uztikrinti visiSka
18gydyma, ji neiSvengiamai susijusi su kaulo rekonstrukcijos biitinybe, displazija, funkciniais randais,
galiiniy ar veido asimetrija, augimo morfologiniais poky¢iais. Kompleksinis poZzidiris, apimantis ne
tik kaulo, bet ir aplinkiniy audiniy jvertinimg bei gydyma, leidZia pasiekti geresniy rezultaty.
Chirurgo sprendimas dél rezekcijos apimties turéty biti pagristas ne tik kaulo pazeidimo laipsniu, bet
ir malformacijos aktyvumu aplinkiniuose minkStuosiuose audiniuose bei jy infiltracijos gyliu.
Rekonstrukcijos etapas paprastai vyksta tik tada, kai paciento biiklé stabilizuota ir jsitikinus, kad
AVM buvo visiskai eliminuota i§ pazeidimo srities (45). Siekiant i§saugoti nattraly kaula, gali biiti
taikoma laikina segmentiné osteotomija, kurios metu atlickamas paZeistos srities kiuretazas, o
iSvalytas kaulinis segmentas iSkart grazinamas j prading anatoming vietg. Kuomet pacientas yra
vaikas, kauliné rekonstrukcija kelia papildomy i$stikiy, kadangi vaiko organizmas vis dar tebeauga,
o rekonstruotas kaulas ateityje gali reikalauti ilgio bei storio korekcijos (33).

Prie§ planuojama chirurging intervencijg, turéty biiti atlickama embolizacija, kuri Zymiai
sumazina operacinio kraujavimo rizika. Optimalus laikas tarp embolizacijos ir chirurginés ekscizijos
yra 24-72 valandos, véliau prasideda nattiraltis rekanalizacijos ir neovaskuliarizacijos procesai, kurie
atkuria kraujotaka pazeidimo srityje, ypa¢ tais atvejais, kai naudojamos trumpo veikimo
embolizuojan¢ios medziagos. Tais atvejais, kai embolizacijai pasirenkamas ,,Onyx‘“ preparatas,
chirurging intervencija galima saugiai atidéti ir iki dviejy savai¢iy po embolizacijos. Nedidelés,
aiskiai lokalizuotos AVM, taip pat pazeidimai, kuriy techniniu poZitiriu nejmanoma pasiekti, kad biity

atlikta embolizacija, gali buti operuojamos ir netaikant prieSoperacinés embolizacijos (7). Tais
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atvejais, kai AVM riby negalima tiksliai nustatyti radiologiniais vaizdiniais tyrimais, chirurginé
rezekcija paprastai néra rekomenduojama. Tokiems pacientams deréty svarstyti alternatyvius gydymo
metodus (25).

Literatiiroje pabréziama, kad reikéty vengti aferentiniy, AVM zidinj maitinan¢iy kraujagysliy
perriS§imo, nes tai skatina kolateralinés kraujotakos vystymasi, o tai gali paskatinti malformacijos
augima, ir eliminuoja galimybe ateityje atlikti embolizacijg. Net tais atvejais, kuomet manoma, kad
buvo atlikta visiSkas AVM pasalinimas, didzioji dalis chirurgiskai gydyty malformacijy ilgainiui
atsinaujina. Pakartotinés operacijos neturi teigiamos jtakos recidyvy prevencijai. Statistika rodo, kad
didzioji dalis recidyvy pasireiSkia jau per pirmuosius metus po chirurginio Salinimo, o net 86 % atvejy
atsinaujina per penkeriy mety laikotarpj. Jei pacientui per penkeriy mety laikotarpj AVM
neatsinaujina, galima tikétis sékmingos ilgalaikés kontrolés, taciau ir tokiu atveju iSlieka 5 %
tikimybé, kad malformacija atsinaujins po daugiau nei deSimtmecio (7).

Literatiros analizé parode, kad dazniausiai apraSomi pavieniai atvejai, akcentuojantys
kaulinio gydymo svarba, taciau praktika atskleidzia, kad intraosaliniy malformacijy gydymo sé¢kmé
labiau priklauso nuo ekstraosalinés patologijos gydymo. Tyrimy, detaliai aprasSanciy §ia sasaja, yra
labai mazai, kas apsunkina aiSkiy gydymo rekomendacijy formulavima. Nors S$iuolaikingje
medicininéje praktikoje chirurginé intervencija iSlieka vienu i§ esminiy AVM gydymo metody,
susijes su reikSminga recidyvy rizika, gausaus kraujavimo tikimybe bei biitinybe paSalinti svarbias
anatomines-funkcines struktiiras. ISskyrus atvejus, kai malformacija yra tiksliai lokalizuota ir
techninés galimybés leidzia ja nesudétingai pasalinti, Siuolaikinis poziiiris akcentuoja kombinuoty
gydymo metody nauda, derinant chirurginj gydyma su endovaskulinémis technikomis — embolizacija
ar skleroterapija. Gydymo strategijos planavimo proceso metu, biitina su pacientu detaliai aptarti

visus galimus variantus, atsizvelgiant i jo lukescius (8,15).

2.3 Veninés malformacijos
2.3.1 Apibrézimas, epidemiologija, genetika

Veninés malformacijos (VM) priklauso léto kraujotakos srauto pazeidimams, kurios
formuojasi dél kraujagysliy vystymosi sutrikimy ankstyvajame embriono vystymosi etape (tarp 4-os
ir 10-os nétumo savaités). Sioms malformacijoms biadingos nejprastai issipléte veniniai kanalai,
kuriy sienelése matomas raumeninio sluoksnio suplonéjimas arba visiSkas jo nebuvimas (46). VM
yra dazniausiai pasitaikancios ir sudaro 44-64 % visy malformacijy (47). Tiksly IVM paplitima

visuomen¢je nustatyti sudétinga, nes dauguma atvejy yra besimptomiai, be to ilgg laika literatiiroje
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jos klaidingai buvo vadinamos ,,hemangiomomis®. Manoma, kad §ios malformacijos yra santykinai
retos — jos sudaro maziau nei 1 % visy kauliniame audinyje randamy neoplaziniy ir i navikus panasiy
patologiniy procesy (48).

VM Kklasifikacija iSskiria tris pagrindines kategorijas: sporadines VM, autosominiu
dominantiniu buidu paveldimas gleivinés-odos VM bei dominantiniu biidu paveldimas glomuvenines
malformacijas. Kalbant apie $iy patologijy paplitima, sporadinés VM yra dazniausios — jos pasitaiko
90-94 % visy VM atvejy, glomuveninés malformacijos sudaro 5 %, o gleivinés-odos VM yra
reciausios, siekianc¢ios vos 1 % (46,49). Daugiau nei 50 % sporadiniy vieno Zidinio VM yra sukeltos
somatiniy TEK/TIE2 geno aktyvuojanc¢iy mutacijy, o dar apie 20 % atvejy siejami su PIK3CA geno
mutacijomis (46). Svarbu paminéti, kad su TEK genu susijusios veninés patologijos pasizymi
skirtingu klinikiniu pasireiSkimu — nuo sporadiniy vieno zidinio VM iki paveldimy gleivinés-odos

VM, sporadiniy daugiazidininiy VM ir mélyno guminio pislelinio apgamo sindromo (50).

2.3.2 Klinikinis pasireiSkimas

VM tipiskai manifestuoja vaikystéje arba jauname suaugusiojo amziuje, sukeldamos
funkcinius ir estetinius pakitimus, kurie priklauso nuo paZeidimo dydzio ir lokalizacijos (43). Sios
malformacijos vystosi proporcingai su vaiko augimu, o bégant metams stebima laipsniska
kraujagysliy i$siplétimo progresija, be to, jy augimg gali paspartinti tokie veiksniai kaip trauma,
infekcijos, hormoniniai pokyc¢iai néStumo ar brendimo metu (46,48). AnatomiSkai VM 40 %
lokalizuojasi galvos ir kaklo srityje, 40 % galtinése, 0 20 % visy VM atvejy liemenyje (46,51).

Kliniskai VM manifestuoja kaip melsvos-violetinés spalvos, minksti, spaudziant nykstantys
pazeidimai — nuo smulkiy Zidinuky iki dideliy, giliai prasiskverbusiy dariniy. Idomu tai, kad
pazeidimai sumazg¢ja pakélus galting ar pritaikius kompresines priemones, taciau padid¢ja atliekant
Valsalvos meéginj (13). Kadangi VM priskiriamos léto kraujotakos srauto malformacijoms, joms
biidinga normali odos temperatiira ir virpesio nebuvimas. VM struktiiriniai ypatumai, sukuriantys
kraujotakos staze, didina tromby formavimosi tikimybe, kas kliniSkai pasireiskia tinimu ir skausmu.
Diagnostiskai vertingas poZymis yra flebolity (sukalkéjusiy tromby) ¢iuopimas, kuris yra laikomas
patognominiu VM simptomu (46). VM biidinga peraugti skirtingus audiniy sluoksnius, o jy plitimas
1 kaulinj audinj gali sukelti reikSmingas struktiirines komplikacijas — osteolizinius destrukcinius
procesus, kaulinés masés padidéjima, progresyvia deformacija, netolygy galiiniy augimg ir padidinta
patologiniy lGziy rizikg (18).

Veido IVM daZniausiai pasireiSkia kaip besimptomiai dariniai, sukeliantys veidinio skeleto

morfologinius pokycius (48). Pacientai, kuriems IVM pasireiskia apatiniame arba virSutiniame
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zandikaulyje, dazniausiai skundZiasi neskausmingu, palaipsniui did¢janciu dariniu, kuris apsunkina
kalbg ir maisto rijimg, pazeidzia dantenas ir dantis, taiau danty padéties pokytis yra labiau biidingas
AVM (48,51). Plintancios malformacijos gali komplikuotis akiduobés, regos organy pazeidimais arba
kvépavimo taky susiauréjimu (51).

Galiinése malformacijos dazniausiai biina aiSkiai apribotos arba segmentinio pobiudzio.
Nepaisant kartais matomy pavirSiniy poZymiy, galiiniy VM neretai perauga fascijos ribas ir pazeidzia
aplinkinius audinius — poodj, raumenis, kaulines struktiiras, sgnarinius pavirsius, neurovaskulinius
pluostus, retais atvejais — net vidaus organus (51). Klinikiné simptomatika paprastai kyla dél penkiy
pagrindiniy patofiziologiniy procesy:

1. Veny persipildymas nuleidus galiing, po fizinio kriivio ar po ilgesnio nejudrumo periodo (ypac
ryte), pasireiskia skausmingu tinimu;

2. Besipleciancio darinio spaudimas ] gretimas nervines, fascines ar kapsuliy strukttras sukelia
skausma;

3. Progresuojanti malformacijos invazija j aplinkinius audinius arba jos tiirinis didéjimas gali
lemti raumeny kontraktiirg ir sukelti gretimy sanariy judesiy amplitudés ribojima;

4. Kraujavimas lokaliai ar j sgnario ertme sukelia imy skausmg ir judéjimo apribojima;

5. Kraujo sastovio zonose vystosi lokalizuota intravaskuliné koaguliacija, pasireiskianti
skausmu pazeidimo vietoje ir sudaranti salygas trombozei bei tromboflebitui vystytis
(13,48,51).

Suaugusiyjy amziuje VM neretai painiojamos su hemangiomomis, todél svarbu atkreipti démesj i

VM lokalizacijg, nes tikrosios hemangiomos kauliniame audinyje nesiformuoja (36).

2.3.3 Diagnostika

Intraosaliniy veniniy malformacijy diagnostika remiasi jvairiais vaizdiniais, laboratoriniais ir
invaziniais tyrimais. Svarbu pazyméti, kad tikros izoliuotos IVM yra itin retos — daZniausiai jos
susijusios su minkstyjy audiniy ar kity organy malformacijomis, todél diagnostika ir gydymas turéty
apimti ne tik kaulinius, bet ir ekstraosalinius komponentus. Rentgenografija dazniausiai atlickama,
jei pacientas skundZiasi skausmu ar apciuopiamu guzu, taiau tai néra pirmo pasirinkimo tyrimas
(13). Rentgenogramose IVM paprastai matomos kaip vidutinio tankio, aiSkiai apibréZtos struktiiros
(48). Vienas i§ diagnostiSkai vertingy poZzymiy yra flebolitai — smulkios kalcifikacijos, kurios
laitkomos patognominiu VM pozymiu, taCiau reikia paminéti, kad flebolitai matomi tik apie 30 %
pacienty rentgenogramose (36,52). Rentgenografiniai tyrimai taip pat gali parodyti kaulo strukttiros

pokycius, tokius kaip kauliné ekspansija, Zievinio sluoksnio plonéjimas ar trabekuliy sustoréjimas
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(52). KT laikoma naudingu metodu diagnozuojant kaulines VM ir planuojant jy gydymag (48). KT
vaizduose IVM paprastai matomos kaip gerai apibréztos, iSsiplétusios pazaidos su joms biidinga
vidine struktiira (53). Pazaidos gali priminti ,korio®, ,muilo burbuly*“ arba ,,spinduliuojancig*
i8vaizda, kuri atsiranda dél reaktyvaus kaulinio audinio persitvarkymo, sukelto kraujagysliy
i§siplétimo (2,53). Kaulingje programoje daZznai matoma tipiné ,,spindulinés strukttiros* architekttira
(2). Jeigu KT tyrimas daromas naudojant kontrasting medZiaga, VM paprastai homogeniskai ja
kaupia (48). KT literatiiroje laikoma pirmo pasirinkimo vaizdiniu tyrimo metodu diagnozuojant [IVM,
nes ji geriausiai parodo kaulo struktiiros pokycius, tokius kaip i$siplétusi malformacija su islikusiu,
taciau plonu ar netolygiu zieviniu kaulo sluoksniu (2,7,53). Nors ultragarsiniai tyrimai (UG) yra
maziau naudingi intraosalinéms patologijoms d¢l riboto ultragarso prasiskverbimo per kaulinj audinj,
jie gali pasitarnauti pirminéje diagnostikoje, vertinant galimg minks$tyjy audiniy komponentg (7,13).
UG gali padéti atskirti kraujagyslines malformacijas nuo limfiniy, kurios abi priskiriamos Iéto srauto
pazaidoms (13). Doplerinis tyrimas gali parodyti veninj srautg arba srauto nebuvimg — Sie pozymiai
padeda atskirti VM nuo kity pazaidy (52). Vis délto, UG turi ribotg verte, tod¢l, jei jtariama IVM,
rekomenduojama atlikti kitus vaizdinius tyrimus. MRTA laikoma auksiniu standartu diagnozuojant
ir vertinant VM bendrai, kadangi MRTA pasiZzymi labai auk$tu jautrumu (98,9 %) ir specifiSkumu
(90 %), taciau intraosalinems VM MRTA literatiiroje laikoma tik papildomu tyrimu, suteikianciu
naudingos informacijos apie minkstyjy audiniy komponentus ir iSplitima, tad KT vis tiek iSlieka
informatyvesné (2,48). MRTA vaizduose IVM matomos kaip izodensiniai arba Zemo intensyvumo
dariniai T1 sekoje, rySkiai hiperdensinés T2 sekoje, heterogeniskai kaupiancios kontrasting medziaga,
kuri gali pasireiksti vélyvosiose fazése, o jy viduje daznai matomos signalo tuStumos, i§sidésciusios
spinduliais, kurios atspindi vidiniy kauliniy trabekuliy struktiirg (2). Dinamin¢ kontrastiné magnetinio
rezonanso tomografija (DCE-MRI) — naudingas diagnostinis metodas, kuris leidzia jvertinti
malformacijos perfuzija, kraujagysliy pralaidumg ir kitus kraujagyslinius parametrus. DCE-MRI
pagristas T1 seky dinaminiu registravimu intraveninés gadolinio injekcijos metu, kas leidzia tiksliau
apibadinti malformacijos kraujagysline struktiira ir i§plitima. Sis tyrimas ypa¢ vertingas, kai reikia
atskirti auksto srauto (pvz., arterioveniniy) malformacijas nuo Zemo srauto (veniniy) malformacijy,
remiantis kontrasto kaupimo laiku ir intensyvumu (54). Skirtingai nuo kity kraujagysliniy
malformacijy, [IVM nepasizymi ,,srauto tuStumomis* spin-echo sekose, nes jos yra priskiriamos 1éto
srauto pazaidoms (2,13). Vélyvosiose kontrastinése sekose galima jvertinti, ar [IVM turi kanalus su
gilesnémis venomis, kas naudinga planuojant gydyma (13). PrieSingai nei kitoms kraujagyslinéms
malformacijoms, arteriografija néra naudinga IVM diagnostikoje ar stebésenoje, nes tai yra léto

srauto malformacijos be reikSmingo arterinio komponento (2,48).
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Kai vaizdiniai tyrimai nepakankami aiSkiai diagnozei, gali biiti atlickama biopsija.
Histopatologijoje IVM makroskopiskai primena kempines ar korétus darinius — jie biina iSkile,
kraujuojantys, su neaiSkia riba tarp paZeisto ir sveiko kaulo. MikroskopiSkai matomos kaulinés
trabekulés, atskirtos plonasienémis iSsiplétusiomis kaverninémis kraujagyslinémis ertmémis, kurias
1§ vidaus dengia plokscios endotelio Igstelés. Norint tiksliai atskirti IVM  nuo infantiliniy
hemangiomy, galima atlikti imunohistocheminj tyrimg — GLUT1 Zymens nebuvimas patvirtina VM
(2). Kraujo tyrimai taip pat gali suteikti naudingos informacijos vertinant VM. Pacientams su
mazomis, nekomplikuotomis VM kraujo tyrimai paprastai biina normalis, taciau didesnéms (=10
cm?) VM rekomenduojama atlikti koaguliacijos kraujo tyrimus. Dél létinés lokalizuotos
intravaskulinés koaguliopatijos, kraujo tyrimuose gali biiti matomas vidutiniSkai sumaZzéjes
fibrinogenas, normalus protrombino laikas, normalus arba Siek tiek sumazéjes trombocity skaiciy bei
padidéjes D-dimeras. D-dimero padidéjimas padeda atskirti jas nuo limfiniy ar arterioveniniy
malformacijy, kurioms buidingas normalus D-dimero lygis, tac¢iau ne visais VM atvejais $is rodiklis

bus pakites (48).

2.3.4 Gydymas

IVM gydymas yra kompleksinis procesas, reikalaujantis daugiadisciplininés specialisty
komandos ir yra pritaikomas kiekvienam pacientui individualiai. Gydymo budo pasirinkimas

priklauso nuo malformacijos lokalizacijos, dydzio, simptomy ir galimy komplikacijy rizikos (51).

Chirurginis gydymas

IVM atvejais, auksiniu standartu laikomas ir daZniausiai taikomas metodas yra chirurginis
gydymas (55,56). VisiSkas pazeistos kaulo dalies (,,en bloc*) paSalinimas su sveiky audiniy krastais
sumazina kraujavimo rizikg operacijos metu ir padeda iSvengti recidyvy, todé¢l yra laitkomas optimaliu
gydymo metodu (53,57). Literatiiroje néra apraSyta ligos atsinaujinimo atvejy po pilnos rezekcijos
(56). Norint i§saugoti funkcines galimybes ir estetiSka iSvaizda, po kaulo pasalinimo butina atlikti
rekonstrukcijag (53,56). Rekonstrukcijai gali biiti naudojamos jvairios medziagos, tokios kaip
autologiniai transplantatai (kaukolés, klubo kaulo ar Sonkaulio), silikono implantai, hidroksiapatito
cementas ar titaniniai implantai, kurie pasiZymi geru biosuderinamu, atsparumu korozijai ir uztikrina
gerg estetinj bei funkcinj rezultatg (56,58). Siuolaikinés technologijos, tokios kaip kompiuterinis
projektavimas ir gamyba (CAD/CAM) bei 3D spausdinimo technologijos gali pasitarnauti planuojant

kaulo rekonstrukcijg ir siekiant kuo natiiralesnés veido ar kitos kiino dalies formos (57). Taip pat gali
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buti taikomas dalinis pazeistos vietos pasalinimas ar kiuretazas, taciau Sie metodai turi didesng

kraujavimo operacijos metu ir atsinaujinimo tikimybe (59).

Skleroterapija

Skleroterapija dazniausiai yra pirmos eilés gydymas daugeliu VM atvejy, taciau, specifiskai
intraosaliniy VM atvejais, ji dazniau naudojama kaip pagalbinis metodas prie§ chirurginj gydyma
(7,8). Sios procediiros metu j VM yra j$virk§¢iama sklerozuojanti medziaga, kuri sukelia lasteliy
destrukcija, tromboze ir uzdegima, o ilgainiui — malformacijos susitraukimg (7). Sklerozantais gali
buti naudojami jvairlis preparatai: etanolis, STS, polidokanolis, etanolamino oleatas, bleomicinas ir
kt. (13,52). Nors etanolis laikomas efektyviausiu sklerozantu, jis yra toksiSkas ir turi Zemga terapinj
indeksg. D¢l Sios priezasties STS ir polidokanolis, budami maziau toksiSki nei etanolis, kai kuriuose
Saltiniuose rekomenduojami kaip pirmojo pasirinkimo sklerozuojanc¢ios medziagos. Pati procediira
paprastai atlickama echoskopijos ar fluoroskopijos kontrol¢je, kai tiesiogiai per odg j malformacija
jvedama adata ir jSvirk§¢iama sklerozuojanti medziaga. Prie§ jSvirksc¢iant sklerozanta, naudinga
atlikti flebografija, kuri leidZia nustatyti tikslig malformacijos anatomijg ir drenaza. Svarbu paminéti,
kad sklerozanto efektyvumas priklauso nuo jo koncentracijos ir kontakto su endotelio sluoksniu
trukmés. Gydymo metu gali pasireiksti jvairios komplikacijos: tiek lokalios (odos nekroze, nervy
pazeidimai, raumeny kontraktiiros), tiek sisteminés (hemolize, inksty pazeidimas, plauciy embolija,

Sirdies ir kraujagysliy sistemos sutrikimai) (13,51).

Embolizacija

Angiografiné embolizacija yra dar vienas gydymo metodas, kartais tinkantis prie§ IVM
chirurginj gydyma, nes leidzia sumazinti kraujavimo rizikg operacijos metu (47,55). Superselektyvi
angiografiné embolizacija, ypac apatinio zandikaulio veniniy malformacijy atvejais, laikoma pirmo
pasirinkimo gydymu ir pasizymi mazdaug 70 % sé¢kmés rodikliu. Sis endovaskulinis gydymo
metodas suteikia galimybe iSvengti didelio masto operacijos ir su ja susijusiy komplikacijy.
Embolizacijai naudojamos jvairios medziagos, tokios kaip polimetilmetakrilatas, NBCA, celiuliozés
acetato polimeras, fibrino klijai ir kaulo cementas. Jdomu tai, kad gydymas gali biiti atlickamas
tiesioginiu intraosaliniy medziagy (pvz., kaulo cemento) jSvirkStimu, taciau literatiiroje
rekomenduojama prie§ tai vis tiek atlikti angiografing kraujagysliy embolizacija, kuri sumaZina
kraujo tekme malformacijoje ir leidZia uZtikrinti tikslesn; kaulo cemento susikaupima pazeidimo

viduje (47).
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Intervencinio gydymo alternatyva — krioabliacijos metodas, kurio metu patologiniai audiniai
naikinami stipriu Sal¢iu. Procediira taikoma ir IVM gydymui, taciau reikalauja tiesioginiy zondy
jvedimo ] kaulg. Tai gali susilpninti kauling struktiira, tod¢l viena pavojingiausiy komplikacijy yra
patologinis luizis, kurio rizika ypa¢ padidé¢ja gydant dideles malformacijas, kai naudojami keli
abliacijos zondai (18).

IVM gydymas reikalauja individualaus pozitrio, pritaikyto konkreciam atvejui. Nors
chirurgin¢ ,,en bloc* rezekcija iSlieka auksiniu standartu dél minimalios recidyvy tikimybés,
optimaliis rezultatai pasiekiami derinant ja su skleroterapija ir angiografine embolizacija (47,56).
Pazangios Siuolaikinés technologijos, pavyzdziui, kompiuterinis projektavimas, praplecia gydymo
galimybes, leisdamos pasiekti geresniy funkciniy ir estetiniy rezultaty bei sumazinti procediry

komplikacijy rizika (18,56,57).

2.4 Limfinés malformacijos
2.4.1 Apibrézimas, epidemiologija, genetika

Limfinés malformacijos (LM) yra vienos dazniausiy létos t€ékmés kraujagysliniy anomalijy,
kurios gali buti zidininés arba didelés ir difuzinés, pazeidziancios jvairius audinius, jskaitant kaulus.
Venings, limfinés ir venolimfinés malformacijos yra dazniausios kraujagysliy malformacijy rusys,
kuriy bendras paplitimas siekia iki 1 % bendroje populiacijoje (36). LM klasifikuojamos pagal cistos
dydj 1 mikrocistines, makrocistines arba misrias (29,52). Mikrocistiné liga daznai pasireiskia
mazomis raudonos arba violetinés spalvos piislelémis odoje ir i$skiria skaidry skystj. Makrocistiné
liga pasireiskia kaip patinimas paveiktoje srityje. Kaip ir kitos kraujagysliy malformacijos, LM yra
igimtos, taciau, jei jos iSsidésciusios giliai kiino audiniuose, daznai pirma kartg pastebimos tik po
traumos arba lokalios ar sisteminés infekcijos (29).

Tarp limfiniy malformacijy iSskiriama ir Gorham-Stout liga (GSL), dar Zinoma kaip
»iSnykstanc¢io kaulo liga" — itin reta buklé, kuriai budinga progresuojanti kauly osteolizé ir
limfangiomatozé (29,36,60,61). GSL pasizymi itin mazu paplitimo dazniu — maZziau nei vienas atvejis
200 000 gyventojy (62). Pagal ISSVA, GSL yra priskiriama limfiniy malformacijy kategorijai, o
pagal Hardeggerio klasifikacijg, laikoma IV tipo osteolize (36,63,64). Ligos pasireiSkimas tarp lyCiy
yra panasus, liga gali pasireiksti bet kuriame amziuje, taciau dazniausiai diagnozuojama vaikams ir

jauniems suaugusiems (61,63,65,66).
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2.4.2 Klinikinis pasireiSkimas

LM gali atsirasti bet kurioje kiino vietoje, 48 %-75 % LM stebima galvos ir kaklo srityje,
kuriy dauguma yra makrocistinés, o apie 25 % pasitaiko pazastyje (29,52,67). Tam tikrais atvejais
LM gali iSplisti ir paZeisti Zarnyno sieng, minkStuosius audinius bei plauciy limfagysles, sukeldamos
sunkias komplikacijas: hipoproteinemija, skys¢iy netekima, ascitg ir skyscio susikaupimg pleuros
ertméje — tokia biiklé vadinama ,limfangiektazija® dél joje esanciy iSsiplétusiy limfagysliy tinklo
(52).

GSL klinikinis pasireiSkimas priklauso nuo pazeisty kauly lokalizacijos ir kaulinés osteolizés
laipsnio. Liga gali paZeisti bet kurj skeleto kaula, taiau dazniausiai paveikiami zandikauliai (ypac
apatinis Zandikaulis), stuburas, Sonkauliai, menté, dubens kaulai, raktikaulis ir zastikaulis
(60,63,65,66). Dazniausiai GSL pasireiSkia lokaliu skausmu, patinimu ir palpuojamu dariniu
pazeistoje vietoje (60,64,65,68). Dazna ligos komplikacija yra patologiniai luiZiai, kurie pasireiskia
be traumos ar po minimalaus poveikio ir neretai tampa pirmuoju simptomu, paskatinanciu pacientg

kreiptis j gydytojus (62,64,65,68).

2.4.3 Diagnostika

Itarus LM fizinio tyrimo metu, pirmiausia atlieckamas UG tyrimas, taciau jo galimybés
vizualizuoti gilesnius kaulo pazeidimus yra ribotos. UG gali parodyti minkstyjy audiniy pazeidimus
ir pavirSines kaulo kortikalinio sluoksnio deformacijas, tac¢iau negali pilnai jvertinti intraosaliniy
poky¢iy. Didesnése cistose gali biiti matomas skys¢io-skyscio lygis, jei cistos viduje buvo
kraujavimas. Intraosaliniy LM diagnozei biitinas MRTA tyrimas, kuris leidzia vizualizuoti visg
pazeidimo apimtj, jskaitant kauly ir gretimy audiniy infiltracijg bei padeda nustatyti, kurios pazeidimo
dalys yra mikrocistinés, o kurios — makrocistinés, kas svarbu planuojant gydyma (29).

GSL diagnoz¢ dazniausiai nustatoma remiantis radiologiniais tyrimais, histologija ir kity
galimy osteoliz¢ sukelianciy ligy paneigimu (63—65). 1983 metais Heffez ir kt. pasiiilé diagnostinius
kriterijus, tarp kuriy svarbiausi yra angiomatozinio audinio buvimas biopsijoje, osteoblastinio atsako
nebuvimas, progresuojancios kauly rezorbcijos jrodymai ir osteolitinis radiografinis vaizdas
(64,66,68,69). Konvencin¢je rentgenogramoje ankstyvose stadijose stebima ,,déméta" osteoporoze,
véliau — kauly atrofija ir fragmentacija, o paZzengusioje stadijoje — ,,iSnykstancio" kaulo vaizdas. KT
ir MRTA tyrimai padeda nustatyti osteolitinio proceso vieta ir apimtj, vizualizuoti kraujagysliy

formos pazeidimus (61,63,64,68).
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2.4.4 Gydymas

LM gydymo strategija priklauso nuo paZeidimo tipo (makrocistinis ar mikrocistinis),
klinikinés stadijos, lokalizacijos ir simptomy (52,67). IstoriSkai daugelis LM buvo gydomos
chirurginiu biidu, tac¢iau pastaruoju metu perkutaniné skleroterapija tapo pirmojo pasirinkimo
metodu. Skleroterapija atliekama ultragarso arba fluoroskopo kontroléje, jvedant vaistus } darinj
angiokateteriu, adata arba drenu. Prie§ jSvirkS¢iant sklerozuojancia medziaga, skystis yra
aspiruojamas ir siun¢iamas citologiniam tyrimui, siekiant atmesti cistinius navikus, kurie gali imituoti
LM. Pagrindiniu makrocistiniy LM sklerozantu laikomas doksiciklinas, kuris pasizymi puikiu
veiksmingumu — klinikinis efektyvumas virSija 90 %. Mikrocistinéms LM ypac¢ efektyvus
bleomicinas, kuris naudojamas vietose, kur svarbu sukelti kuo mazesnj uzdegima, pavyzdziui,
periorbitalingje srityje arba lokalizacijose, galiniose paveikti kvépavimo takus. Priklausomai nuo
pazeidimo dydzio, daznai prireikia keliy skleroterapijos procedury, kurios paprastai atliekamos kas
6-8 savaites. Kadangi LM néra tokios jautrios hormony poky¢iams kaip VM, LM atsinaujinimo
tikimybé maZzesné. Jei simptomai atsinaujina, gali biiti atlikta pakartotiné skleroterapija (67).
nebuvimo (63-65,68). Gydymo tikslas yra sustabdyti kauly nykimo procesa, stabilizuoti ligos eigg ir
palengvinti simptomus (63,65,70). Taikomas kompleksinis gydymas, apimantis medikamentinj
gydyma (bisfosfonatai, mTOR inhibitoriai, interferonas-o2b), radioterapija ir chirurgija
(63,68,69,71). Bisfosfonatai slopina osteoklasty sukelta kauly rezorbcija, mTOR inhibitoriai
(sirolimuzas) blokuoja lasteliy proliferacija, o chirurginis gydymas taikomas, esant ltZiui arba jo
rizikai. Gydymo rezultatai skiriasi priklausomai nuo ligos vietos ir iSplitimo, daugeliu atvejy

reikalingas ilgalaikis multidisciplininés komandos steb&jimas (63—65,68).

3. KLINIKINIU ATVEJU ANALIZE

3.1 Klinikinis atvejis Nr. 1

Sioje analizéje pristatomas 27 mety vyro, turinéio jgimta kraujagysliy malformacija desinéje
pédoje, klinikinis atvejis. Ligos istorija prasidéjo 6 mety amziuje, kai Zaidziant futbolg jvyko deSinés
pédos IV padikaulio lizimas. Po trijy mety pacientas buvo operuotas ortopedy-traumatology kitoje
klinikoje, taciau po operacijos skausmai i$liko. Iki 16 mety amziaus pacientas ortopedy-traumatology
buvo operuotas 3 kartus, patologija vertinta kaip patologinis liZimas. Tik 16 mety amZiuje buvo
jtartas kraujagyslinis darinys aplink kaulg ir pacientas nukreiptas i jgimty kraujagysliy anomalijy
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centrg. VUL SK apklausus ir apziiiréjus pacientg, nustatytas skausmingas darinys desinéje pédoje
vaikStant, riboti IV ir V pirsto judesiai po buvusiy operacijy, taip pat pacientas nurodé, kad nejaucia
odos nugariniame pavirSiuje. Anksciau atliktame MRTA tyrime stebéta skyscio sankaupa ties IV
padikauliu, nelygus IV padikaulio distalinio galo konttras, neZymi kauly ciulpy edema bei
pooperaciniai pakitimai. Pakartotinai atlikus MRTA, pastebéta, kad darinys Siek tiek padidéjo — nuo
21 x 17 mm iki 25 x 22 mm, lyginant su ankstesniu tyrimu. Tg patj ménesj atlikus kojy veny dviguba
skenavima, desinés kojos pade, rando projekcijoje, arCiau kaulinio pavirSiaus, buvo vizualizuotas
mazdaug 30 mm dydZio kraujagyslinis darinys su venine ir arterine kraujotaka. Diagnozuota veniné
kraujagysliy malformacija ties IV padikauliu su intrakauliniu plitimu ir patologiniais lizimais,
rekomenduotas operacinis gydymas. 16 mety amziuje pacientui atlikta operacija, kurios metu
pasalinta veniné malformacija su flebolitais ir létiniais tromboflebitais ties deSinés pédos IV
padikauliu. Operacijos metu pjuviu deSinés pédos plantariniame pavirSiuje pasiekta kraujagysliy
malformacija, rastos jvairaus dydzio kraujagyslinés ertmés, flebolitai, kurie buvo pasalinti arba
apsitti. Patologija buvo difuziné, apsupanti IV padikaulj, ir labai kraujinga. Pooperaciné eiga buvo
sklandi, zaizda gijo pirminiu biidu. Po operacijos buvo planuojama, jei efektas bus nepakankamas,
Salinti ir IV padikaulj, taciau po 7 ménesiy kontrolinis MRTA parodé¢, kad didzioji darinio dalis buvo
pasalinta, patologiniy liZimy nebestebéta, dinamika — teigiama, simptomai iSnyko; atliktas kojy veny
dvigubas skenavimas parod¢, kad deSinés kojos pade minkStuosiuose audiniuose giliau yra 25 x 8
mm dydzio kraujagysliné¢ malformacija su léta kraujotaka, taciau aiSkiy arterioveniniy fistuliy nebuvo
pastebéta. Pacientas pakartotinai konsultuotas po 2, 3 ir 10 mety — pacientas iSliko besimptomis,
galéjo sportuoti. Nors intrakauliné patologija iSliko, lizimai nesikartojo. Vélesniy kontroliniy vizity
metu po 3 ir 11 mety po jgimtos kraujagysliy malformacijos desin¢je pédoje Salinimo operacijos

pacientui atlikti MRTA tyrimai parod¢, kad buklé islieka stabili be esminés dinamikos (2, 3 priedai).

Sis atvejis parodo, kad esant létos kraujotakos patologijai (veninei malformacijai)
aplinkiniuose audiniuose ir i8plitus ] kaulus, gali jvykti patologinis kaulo lizimas. Taciau pasalinus
malformacijg aplinkiniuose minkStuosiuose audiniuose, galimas kaulo sugijimas be radikaliy
intervencijy (amputacijos ar kaulo rezekcijos). Sis atvejis iliustruoja, kad kai kuriais atvejais galima

taikyti maziau radikalius chirurginius metodus ir i§saugoti funkcinius rezultatus.

3.2 Klinikinis atvejis Nr. 2

Sioje analizéje aprajomas 26 mety vyro, turindio jgimta kraujagysliy malformacija kairioje
plastakoje ir IV pirste, klinikinis atvejis. Pirma kartg pacientas kreipési | gydymo jstaiga 5 mety

amziaus, skysdamasis kairés plastakos IV pirSto skausmais. Tuo metu jtarta arterioveniné
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malformacija (AVM). Objektyvaus iStyrimo metu paaiSkéjo, kad paciento kairés plastakos I'V pirstas
ir kairé plastaka visg gyvenimag buvo didesni, buvo nustatyta kairés plastakos hipertrofija, ypac
iSreikSta IV pirsto srityje. Stebimos varikozinés venos plastakoje ir dilbyje, auskultuojant girdimas
arterioveninis tizesys plastakos ir IV pirsto srityje. Kai pacientui buvo 5 metai, diagnostikos tikslais
atliktas UG tyrimas, kuriame nustatyta jgimta AVM su iSplitimu } minkStuosius audinius ir
intraosaliai j IV pirSto pirStakaulius. Diagnozé patvirtinta Vokietijos specialisty. Po mety pacientas
gydymui vyko ] Hamburgo klinika, kur jam buvo atlikta selektyviné angiografija su pirmojo etapo
endovaskuline embolizacija. Po procediiros pacientas buvo sekamas, pakartotinai konsultuotas 6, 8,
9, 10 ir 11 mety. Kai pacientui buvo 12 mety, sekimo tikslais atlikta kairiojo dilbio ir plastakos
minksty audiniy MRTA. Tyrimas parod¢ kairés plaStakos IV pir§to padidéjima apimtyje (28 mm). Po
intraveninio kontrastavimo arterinéje fazé¢je buvo stebimas kairiojo dilbio ir delno veny pildamasis,
1Sryskéjo smulkiis malformaciniai kraujagysliniai rezginiai ir arteriovenings fistulés. Tyrimy iSvados
patvirtino kairiojo delno srities (mazdaug III-IV delnakaulio lygyje), IIl metakarpofalanginio sanario
ir IV pirsto srities arterioveninés malformacijos pozymius. Nustatyta, kad arteriné mityba vyko per
abi dilbio arterijas, o pagrindinis drenazas buvo per pavirSines venas, labiausiai per kaire v. cephalica.
Po pirminés embolizacijos stebéta 11 mety trukmés remisija, kurios metu hipertrofija neprogresavo,
skausmy nebuvo, opy nesiformavo. Taikytas konservatyvus gydymas kompresinés terapijos metodu.
17 mety amziuje émé progresuoti hipertrofija, atsirado skausmai. 18 mety amziuje atlikta MRTA,
kuri parode, kad dinamikoje saikiai prasiplét¢ malformacinis kraujagysliy tinklas aplink IV pir$ta ir
ITI-IV delnakaulius. Taip pat buvo pastebéta, kad prasiplété intraosalinés venos IV pir§to pamatinéje
ir viduringje falangose, taciau be zenklesniy pakitimy kaulinéje struktiiroje perifokaliai. Doplerio
sonografijos tyrimo rezistencinis indeksas (RI) siekeé 0,46, rodantis didelés tékmés, mazo
pasipriesinimo kraujotaka, biidingg arterioveninei malformacijai. Tyrimy iSvados patvirtino, kad
iSlieka 1r saikiai prasiplété kraujagyslinis malformacinis tinklas (hiperdinaminé arterioveniné
malformacija) III pirsto ir III-IV delnakauliy srityse, taip pat iSlieka pavirSiniy veny perkrovimas.
Konsultuotas kardiology — kardiologinés patologijos nenustatyta. Buvo galvota apie pakartoting
embolizacijg, taciau pacientas | gydymo jstaigg nesikreipé. 21 mety amziuje kairés rankos III pir§to
skausmai tapo labai intensyvis ir pastovis, pirStas vakarais tindavo. MRTA nustatyta, kad paciento
kairés rankos III pirSto AVM progresuoja (4 priedas), atlikta antroji embolizacija ONYX klijais, po
kurios buklé stebéta teigiama dinamika. 25 mety amziuje dél labai intensyviy skausmy IV pirste ir
odos trofikos pakitimy, atsizvelgiant ] iSplitusj ir progresuojant] procesg, atlikta kairés
plastakos/pirsty AVM preembolizacija neuroklijais prie§ IV pir§to amputacija, siekiant sumazinti
kraujavima ir pagerinti zaizdos gijimg. Kitg dieng atlikta kairés plastakos IV pirSto amputacija ir
AVM Ssalinimas plastakoje ties pirSto pagrindu. Po operacijos Zaizda gijo pirminiu btidu, skausmai
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1Snyko. 6 ménesius po operacijos pacientas skundy neturéjo, MRTA tyrimas parode, kad lyginant su
prieSoperaciniu’ MRTA tyrimu, kairés plaStakos IV pirStas buvo amputuotas, o liekamieji
hiperdinaminés kraujagysliy malformacijos rezginiai delne buvo mazesnés apimties, daugiausia

vyraujantys IV delnakaulio srityje — AVM plastakoje neprogresuoja (5 priedas).

Sis atvejis iliustruoja arterioveninés malformacijos, i$plitusios j minkstuosius audinius ir
kaulus, sudétingg eiga. Nors ankstyvoje vaikystéje taikyta endovaskuliné embolizacija lémé ilgalaike
11 mety remisijg, klinikine AVM progresija 1émé ne intrakaulinés dalies malformacijos
pablogéjimas, o 1étiniai tromboflebitai minkstyjy audiniy malformacijos srityje, sukeliantys skausma
pacientui, létinés audiniy iSemijos vystymasis distalinése pirSto dalyse iki lokalios nekrozés.
Ankstyvose stadijose minimaliai invaziniai metodai gali biiti efektyvis, taciau iSplitusioms
arterioveninéms malformacijoms su intraosaliniu komponentu daznai prireikia kombinuoto gydymo
— tick endovaskulinio, tieck chirurginio. Siuo atveju radikalus sprendimas — pir§to amputacija — tapo
bitinas dél rySkios skausminés simptomatikos ir odos trofikos pakitimy. Paciento stebéjimas

tesiamas, nes iSliecka AVM plastakoje, kuri gali progresuoti.

3.3 Klinikinis atvejis Nr. 3

Sioje analizéje aprasomas 58 mety vyro, turindio i$plitusia jgimtg kraujagysliy malformacija
desinéje kojoje, klinikinis atvejis. Pacientas iki kreipimosi ] VUL SK jgimty kraujagysliy anomalijy
centra buvo operuotas 7 kartus kitose klinikose, klaidingai diagnozavus pavirSiniy veny varikoze. 53
mety amziuje pacientas kreipési | VUL SK dél nekontroliuojamy hemartroziy desinio kelio srityje —
ortopedams-traumatologams tekdavo punktuoti po 300-400 ml kraujo i$ kelio sanario. Apklausus ir
apziuré€jus pacientg, paaiskéjo, kad desiné koja visada buvo storesné uz kairg, stebéta atipiné varikoze
visoje kojoje, veniné hipertenzija, odos pigmentacijos pakitimai. Diagnostikai atlikti UG ir MRTA
tyrimai. MRTA parodé¢ deSinés kojos (Slaunies-kelio-blauzdos) dauginius hipodinaminio pobiidZio
kraujagyslinius mazgus, infiltruojancius poodi ir raumenis, plitimg i deSinio kelio sanario ertme (6
priedas). Taip pat buvo pastebétos neZenkliai prasiplétusios deSinio Slaunikaulio ir blauzdikaulio
intraosalinés venos, rodancios difuziskai iSplitusig vening, limfovening kraujagysling malformacija.
Gydymo tikslais, 53 mety amziuje pacientui atlikta operacija, kurios metu pasalinta intrasgnariné
kraujagysliy malformacijos dalis. Operacijos metu buvo paSalinti du apie 10 x 15 cm dydzio
kraujagysliy malformacijos zidiniai, vienas i§ jy — intraraumeninis. Taip pat, kartu su ortopedais-
traumatologais, buvo paSalintas minkStas kraujuojantis 6 x 3 cm kraujagyslinis darinys kartu su
sanario kapsule. Pooperaciné eiga buvo sklandi. Praéjus 2 metams po operacijos, atlikta kontroliné

pooperaciné MRTA. Tyrimo iSvados parod¢, kad deSinés kojos dauginiai hipodinaminio pobiidzio
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kraujagysliniai mazgai, lyginant su prieSoperacine MRTA, buvo maZesnés apimties kelio srityje —
kelio sgnario patologija neprogresavo, intrakaulingje dalyje dinamikos taip pat nebuvo. Po operacijos
kelio skausmai ir hemartrozés nesikartojo. Po 3 ir 4 mety, dél intensyviy skausmy pade, blauzdoje,
kurie trukdé vaik$Cioti, atlikti papildomi MRTA tyrimai (7 priedas) ir operacijos — paSalintos
simptominés, progresuojancios kraujagysliy malformacijos dalys deSiniojo pado, kulno ir blauzdos
minkStuosiuose audiniuose. Visoje desingje kojoje buvo stebimos daugybinés malformacijos, kurios
buvo operuojamos esant klinikiniams simptomams — skausmui. Po operacijy gijimas buvo
apsunkintas del malformacijos pakenktos kraujotakos. Buvo nustatyta, kad radikalus patologijos
gydymas yra negalimas dél didelio i$plitimo, todél buvo operuojamos tik tam tikros stipriai iSreikstos
simptominés vietos. Intrakauliné malformacijos dalis per visg steb¢jimo laikotarpi neprogresavo.
Viso steb¢jimo laikotarpiu taikyta papildoma kompresiné terapija. Vélesnio ambulatorinio
apsilankymo metu pacientas vis dar skundési esamais skausmais kojoje. IS viso jis buvo operuotas 13

karty, planuojamas tolimesnis malformacijos Salinimas pédoje ir ties ¢iurna.

Sis atvejis demonstruoja, kad esant létos kraujotakos — limfoveninei — i§plitusiai kraujagysliy
malformacijai, intrakauliné malformacijos dalis gali iSlikti stabili, tuo tarpu gali progresuoti
aplinkiniy audiniy pakitimai. Pirmiausia tikslinga gydyti minkStyjy audiniy malformacijos dalis,
kauling chirurgija paliekant tik kaip paskuting priemong. Koregavus minkstyjy audiniy patologija,
intrakaulinés malformacijos dalies progresavimas dazniausiai sustoja, todél pakanka operuoti tik
simptomines malformacijos dalis, o stabilig intrakauling dalj galima stebéti. Svarbu pazyméti, kad
Siam pacientui ilgg laikg buvo klaidingai nustatyta diagnoz¢é ir taikomas netinkamas gydymas, kas

iliustruoja diagnostikos sudétinguma ir multidisciplininio poZiiirio svarba.

4. DISKUSIJA

Intraosalinés jgimtos kraujagysliy malformacijos yra reti patologiniai dariniai, kuriy

tris klinikinius atvejus, iSryskéjo keletas svarbiy aspekty, susijusiy su IKM gydymo strategijomis ir
ju efektyvumu.
Literattros apzvalgoje nustatyta, kad IKM diagnostikoje MRTA ir KT tyrimai turi didziausig

diagnostine verte, o rentgenografijos ir UG tyrimy verté yra ribota. Sia ivada patvirtina ir analizuoti

pirmuoju atveju papildomai buvo atliktas ir KT tyrimas, patikslinantis kaulinés strukttiros pokycius.
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Literatiroje akcentuojama, kad KT tyrimo metu tipiSkai stebima ,spindulinés strukttros‘
architektiira, taciau analizuotuose klinikiniuose atvejuose toks vaizdas apraSytas nebuvo. Tai gali biti
susije su tuo, kad pirmojo atvejo patologija buvo nedidelio ploto.

Verta pazyméti, kad pirmajame klinikiniame atvejyje IKM diagnozavimo procesas buvo ilgas
ir sudétingas, pacientas daznai pirmiausia buvo konsultuojamas ortopedy-traumatology del luziy ar
skausmy, ir tik véliau, atlikus papildomus diagnostinius tyrimus, buvo nustatyta tikroji simptomy
priezastis — kraujagysliy malformacija. Tai atitinka literatiiroje aptariamg problematika, kad IKM
diagnoz¢ daznai nustatoma pavéluotai arba klaidingai, kas lemia netinkama gydyma ir blogesng
pacienty gyvenimo kokybe (2).

Analizuojant gydymo metodus, galima pastebéti, kad literatiiroje aprasyti trys pagrindiniai
IKM gydymo metodai: chirurginis Salinimas, endovaskuliné embolizacija ir skleroterapija. Tiek
pirmuoju, tiek treciuoju klinikiniu atveju buvo taikomas chirurginis gydymas — malformacijy
Salinimas, o antruoju atveju — prie§ chirurginj gydyma buvo atlikta endovaskuliné embolizacija
ONYX klijais, taciau velesnéje eigoje vis tiek prireiké chirurginio gydymo dél ligos progresavimo ir
komplikacijy (IV pirsto gangrenos). Sie rezultatai atitinka literatiiroje aprasomus duomenis, kad vien
endovaskulinis gydymas ne visada uztikrina ilgalaikj teigiamg rezultata, ypa¢ esant didelio masto
aktyviai arterioveninei malformacijai.

Verta pastebéti, kad visiems trims pacientams liga manifestavo vaikystéje arba jaunystéje,
taCiau treciasis pacientas | specializuota gydymo jstaigg pateko jau vyresniame amziuje (53 m.), po
6-7 ankstesniy operacijy. Tai atitinka literatiiros duomenis, kad IKM auga proporcingai su vaiko
augimu, o vélesniame amziuje — atsiranda greitesniy augimo periody, kuriuos gali paskatinti
hormoniniai pokyciai, traumos ar kiti veiksniai (47,49).

Pirmuoju klinikiniu atveju stebimas salyginai geras gydymo rezultatas — po chirurginio
gydymo sugijo kaulo liZimas, po 2 mety nebuvo stebima veny kraujotakos sutrikimy, nebeliko jokios
simptomatikos. Antruoju atveju, nepaisant pradinio teigiamo atsako j embolizacija, po 4 mety liga
progresavo iki gangrenos ir prireiké amputacijos. Treciuoju atveju, nepaisant daugkartiniy chirurginiy
intervencijy (i$ viso 13 operacijy), pasiekti tik daliniai rezultatai, simptomai vis atsinaujindavo, taciau
intraosalinis patologijos i§plitimas jokios simptomatikos nedavé. Sie stebéjimai atitinka literatiiroje
rastus duomenis, kad AVM recidyvy daznis yra aukstas — net 98 % pazeidimy per penkerius metus
po gydymo atsinaujina (7), o VM atveju recidyvy rizika mazesné, ypac po visisko pazeistos kaulo
dalies paSalinimo (57).

Svarbus aspektas, kurj atskleide treciasis klinikinis atvejis, yra multidisciplininés komandos

vaidmuo vertinant ir gydant pacientus su IKM. Siuo atveju tarpdisciplininio pacienty aptarimo metu
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buvo nuspresta neatlikti kelio sgnario endoprotezavimo d¢l didelés kraujavimo rizikos. Tai patvirtina
literattiroje akcentuojama rekomendacija, kad IKM gydymo strategija turi biti aptariama
multidisciplininés  specialisty komandos, jtraukiant radiologus, ortopedus-traumatologus,
kraujagysliy chirurgus ir intervencinius radiologus (4).

Svarbu paminéti, kad visuose trijuose klinikiniuose atvejuose buvo nustatyta intraosaliné
kraujagysliy malformacija, kas patvirtina literattiroje apraSomus duomenis, kad 30-35 % skelete
lokalizuoty kraujagysliy malformacijy turi intraosalinj komponentg (13,16). Vis délto, visuose
trijuose atvejuose malformacija neapsiribojo tik kauliniu audiniu, o buvo i$plitusi ir aplinkiniuose
minksStuosiuose audiniuose, kas apsunkino gydyma ir didino recidyvy rizika.

Apibendrinant, klinikiniy atvejy analizé patvirtina, kad IKM gydymas turi biti
individualizuotas, atsizvelgiant | paciento amziy, malformacijos tipa, lokalizacijg ir iSplitimg.
Chirurginis gydymas iSlieka pagrindiniu gydymo metodu, tac¢iau endovaskulinés procediiros gali biiti
naudingos kaip papildomas gydymo metodas. Pacientai su IKM turéty biiti ilgai stebimi dél didelés

recidyvy rizikos, ypac arterioveniniy malformacijy atveju.

5. ISVADOS IR PRAKTINES REKOMENDACIJOS

5.1 ISvados

ISanalizavus intraosaliniy jgimty kraujagysliy malformacijy gydymo metodus, jy efektyvuma
bei pritaikyma skirtingy tipy malformacijoms, remiantis literattiros Saltiniais ir trijy klinikiniy atvejy
analize, galima daryti Sias i§vadas: 1) Intraosalinés kraujagysliy malformacijos yra reti patologiniai
dariniai, kuriy diagnostika ir gydymas reikalauja daugiadisciplininio pozitrio. Intraosalinés
kraujagysliy malformacijos klasifikuojamos pagal ISSVA klasifikacija, kuri padeda standartizuoti
terminologija ir parinkti tinkamg gydymo strategija; 2) Nors literatiiroje dazniausiai akcentuojama
kaulo rezekcijos svarba intraosaliniy kraujagysliy malformacijy gydyme, klinikiniy atvejy analizé
parodé¢, kad dazniausiai tai biina intrakaulinis plitimas, o ne lokali malformacijos forma kauluose.
Todél didesnis démesys turéty biiti skiriamas pacios malformacijos gydymui, o tik po to, jei yra
butinumas, uzsiimama kaulo struktiiros atstatymu; 3) Intraosaliniy arterioveniniy malformacijy
pirmojo pasirinkimo gydymo metodas yra embolizacija, daznai derinant su chirurginiu gydymu.
Embolizacija pasizymi 88 % klinikiniy simptomy sumazéjimo efektyvumu, taciau stebimas aukStas
recidyvy daznis — iki 98 % per penkerius metus. 4) Intraosaliniy veniniy malformacijy pirmojo
pasirinkimo gydymo metodas yra chirurginis — visiSkas paZeistos kaulo dalies (,,en bloc*) pasalinimas
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su sveiky audiniy kraStais, po kurio recidyvy rizika minimali. Skleroterapija ir embolizacija
intraosaliniy veniniy malformacijy atveju daZzniau naudojamos kaip papildomi metodai. 5) Klinikiniy
atvejy analizé atskleidé, kad dviem i§ trijy atvejy intraosalinés kraujagysliy malformacijos buvo
diagnozuotos vaikystéje ar jaunystéje, o treCiuoju atveju diagnozé nustatyta vyresniame amziuje.
Visais atvejais ligos eiga ir gydymo rezultatai skyrési priklausomai nuo malformacijos tipo ir
iSplitimo. Nors literatiiroje apraSomi pavieniai atvejai, kuriuose akcentuojamas kaulinis gydymas,
klinikiniy atvejy analizé rodo, kad intraosaliniy malformacijy gydymas labiau priklauso nuo
ekstraosalinés patologijos gydymo. Svarbu pazyméti, kad literatiiroje Sis aspektas yra labai mazai
aprasomas. 6) Pirmuoju klinikiniu atveju po chirurginio gydymo buvo pasiektas palyginti geras
rezultatas, antruoju atveju po 4 mety liga progresavo iki gangrenos ir prireik¢ amputacijos, o tre¢iuoju
atveju, nepaisant daugkartiniy chirurginiy intervencijy, pasiekti tik daliniai rezultatai. Tai rodo
skirtingg intraosaliniy kraujagysliy malformacijy tipy elgseng po gydymo ir patvirtina ilgalaikio
stebéjimo butinybe.

5.2 Praktinés rekomendacijos

1. Diagnostikos etape rekomenduojama naudoti ISSV A klasifikacija, siekiant standartizuoti
kraujagysliy anomalijy terminologija; atlikti MRTA tyrimg kaip auksinj standarta,
vertinant minkStyjy audiniy komponentus ir iSplitimg; papildomai atlikti KT tyrima,
vertinant kaulo struktiros pokyc¢ius; vengti biopsijos, jei jtariama IKM, dél didelés
kraujavimo rizikos; pacientams su IVM atlikti D-dimero tyrimg, kuris gali padéti
diferencijuoti nuo kity malformacijy.

2. Gydymo pasirinkimo etape, esant intraosalinei patologijai, ypa¢ intrakranijinei, labai
svarbu atkreipti démesj ] ekstraosalinius pakitimus ir Salia esanciy audiniy patologija.
Kitaip nei akcentuojama literattiroje, pirminj démesj reikéty skirti ne kaulo rezekcijai, o
pacios  malformacijos  gydymui. Rekomenduojama  kiekvieng atveji  aptarti
multidisciplininéje  komandoje, jtraukiant radiologus, ortopedus-traumatologus,
kraujagysliy chirurgus ir intervencinius radiologus; gydymo metoda rinktis individualiai,
atsizvelgiant | paciento amziy, malformacijos tipa, lokalizacija ir iSplitimg, ypac i
ekstraosalinés patologijos buvimg; intraosaliniy arterioveniniy malformacijy atveju
pirmenybe teikti embolizacijai, o jei planuojama operacija — atlikti embolizacijg 24-72
valandy laikotarpyje prie$ chirurging intervencija.

3. Pooperaciniame laikotarpyje rekomenduojama uztikrinti ilgalaikj pacienty stebéjima,
ypaé intraosaliniy arterioveniniy malformacijy atvejais, del didelés recidyvy rizikos;

atlikti reguliarius kontrolinius vaizdinius tyrimus (MRTA) pirmaisiais metais kas 3-6
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meénesius, véliau — kartg per metus; pacientus informuoti apie galimus recidyvus ir jy
simptomus, skatinant anksti kreiptis j gydytojus, jei simptomai atsinaujina.

Ateities tyrimams rekomenduojama sukurti vieningus gydymo protokolus skirtingy tipy
intraosaliniy  kraujagysliy malformacijoms, su didesniu démesiu ekstraosalinei
patologijai; vystyti minimaliai invaziniy gydymo metody pritaikymg IKM gydymui; tirti
genetiniy ir molekuliniy taikiniy reik§me¢ individualizuojant IKM gydyma; atlikti daugiau
tyrimy apie ekstraosalinés patologijos jtaka intraosaliniy malformacijy gydymo

rezultatams, nes $iuo metu literatiiroje Sie duomenys labai riboti.
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PRIEDAI

1 priedas. Vilniaus universiteto ligoninés Santaros kliniky iSduotas leidimas klinikiniy atvejy
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2 priedas.

1 paveikslas. 2017 m., 3 m. po jgimtos kraujagysliy malformacijos deSin¢je pédoje Salinimo
operacijos. Lyginta su 2015 m. MRTA duomenimis. Biiklé po kraujagyslinio darinio aplink des. IV
padikaulio diafiz¢ dalinio pasalinimo. Liekamieji mazgai aplinkui deS. IV padikaulio dist. 2/3 (su

intraosaliniu 1$plitimu), apimtis be esminés dinamikos
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3 priedas.

2 paveikslas. 2025 m., 11 m. po jgimtos kraujagysliy malformacijos deSin¢je pédoje Salinimo
operacijos. Lyginant su 2017 m. MRTA — be esmin¢s apimties dinamikos iSlieka liekamieji

kraujagyslinés malformacijos mazgai aplinkui deS. IV padikaulj (su dalinio intraosalinio iSplitimo

poZymiais).
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4 priedas.

3 paveikslas. 2020 m. hiperdinaminé AV malformacija IV pirsto ir III-V delnakauliy srityse, iSlieka
pavir$iniy veny perkrovimas. Lyginant su 2017 m. tyrimu, dinamikoje malformacija nedaug didesné

delne ties V pirsto pagrindu.
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5 priedas.

4 paveikslas. 2024 m. Dinamikoje kairés plastakos IV pirStas pilnai amputuotas, liekamieji
hiperdinaminés kraujagysliy malformacijos rezginiai delne mazesnés apimties (vyrauja IV

delnakaulio srityje).
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6 priedas.

5 paveikslas. 2020 m. Desinés kojos (Slaunies-kelio-blauzdos) dauginiai hipodinaminio pobtdzio
kraujagysliniai mazgai, infiltruojantys poodj (Zenkliausiai lateraliai), raumentis, su plitimu j des. kelio
sgnario ertme¢ ir neZenkliai prasiplétusios des. Slaunikaulio ir blauzdikaulio intraosalinés venos — dif.
iSplitusig vening, limfovenine kraujagysling malformacija (buklé po operacinio gydymo — néra
ankstesniy duomeny ir vaizdy palyginimui dinamikoje). Kairés kojos veny varikozes, Baker'io cistos

poZymiai.
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7 priedas.

6 paveikslas. 2022 m. Tki 10 mm varikoziskai dilatuoty pavirSiniy veny tinklas des. blauzdoje
lateraliai ir priekinéje dalyje. Medialiai paviené poodiné varikoziskai iki 8mm dilatuota vena. Matomi
iki 6mm diametro perforatoriai. Anomaliy veny tinklas des. blauzdos dorzalingje raumeny grupéje,
kiek maziau iSreikstas priekinéje raumeny grupéje. Gausus anomaliy pavirsiniy ir giliyjy varikoziskai
dilatuoty iki Smm veny tinklas des. pédoje. Anomaliy kraujagysliy tinklas infiltruoja plantaring
raumeny grupe. Pavienés anomalios iki 3mm diametro venos desS. blauzdikaulyje, Seivikaulyje,

kulnakaulyje.
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