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Disclaimer 
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• Dieses Dokument ist eine Stellungnahme, welche die Meinung und 
Strategien von Experten und Patientenvertretern widerspiegelt, die in 
der Vascular Anomalies (VASCA) Rare Disease Working Group von 
VASCERN vertreten sind 

• Dieser Pfad wird am 20.03.2019 eröffnet und wird bei Bedarf weiter 
validiert und angepasst 
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Oberflächliche 
Läsion(en) 

Tiefe Läsion ODER 

Klinischer Nachweis 
eines IH 

Kein klinischer 
Hinweis auf ein IH 

Fokales IH Multiple (>5) IH 
Segmentales oder 

großes 
unbestimmtes IH 

Doppler-Ultraschall 

Fehlender Hinweis 
auf IH Vereinbar mit IH 

Patient mit Verdacht auf ein schweres/seltenes infantiles Hämangiom (IH) 

A B C D E 

Start 

https://vascern.eu 

https://vascern.eu/
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Evaluation von:  
Risiko einer 

Funktionseinschränkung(1) 
IH im Bereich der Atemwege(2) 

Ulzeriertes IH 
Kosmetisches Risiko 

Fokales IH A 

B Multiple (>5) IH 

Evaluation von:  
Risiko einer 

Funktionseinschränkung(1) 
IH im Bereich der Atemwege(2) 

Ulzeriertes IH 
Kosmetisches Risiko 

Ultraschall der Leber 

Hepatische IH(3) 

Kein hepatisches IH 

Sonographischer 
Verdacht auf 

hämodynamischen 
Effekt 

Kein sonographischer 
Verdacht auf 

hämodynamischen 
Effekt 

Kardiologische 
Mitbeurteilung 

Evaluation von:  
Risiko einer 

Funktionseinschränkung(1) 
IH im Bereich der Atemwege(2) 

Ulzeriertes IH 
Kosmetisches Risiko 

Patient mit Verdacht auf ein schweres/seltenes infantiles Hämangiom (IH) (fortgesetzt) 

https://vascern.eu 

https://vascern.eu/
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Segmentales oder 
großes 

unbestimmtes IH 
C 

D 
Evaluation von:  

Risiko einer Funktionseinschränkung(1) 
IH im Bereich der Atemwege(2) 

Ulzeriertes IH 
Kosmetisches Risiko 

Differentialdiagnosen erwägen. 
MRT und/oder Biopsie bei 

unsicherer Diagnose in 
Betracht ziehen 

PHACES-Kriterien (Evaluation an erfahrenen 
Zentren): 

MRT, MRA, ophthalmologische Beurteilung; bei 
Bartmuster des IH und/oder Symptomen der 
oberen Atemwege Laryngoskopie in Betracht 

ziehen.  

Evaluation von:  
Risiko einer Funktionseinschränkung(1) 

IH im Bereich der Atemwege(2) 
Ulzeriertes IH 

Kosmetisches Risiko 

Vereinbar mit  IH 

E Fehlender Hinweis 
auf IH 

(1) Risiko einer Funktionseinschränkung  
- Orbitales oder aurikuläres IH 
- IH der Lippe oder der Hand 

In einigen Fällen ist ein MRT notwendig, um die 
Beziehung zwischen dem IH und benachbarten 

Strukturen zu erfassen.  

(2) IH im Bereich der Atemwege 
- Bei Ausbreitung des IH im „Bartbereich“ oder 

bei Symptomen der oberen Atemwege in 
Betracht ziehen. 

- Ggf. diagnostische und 
Verlaufslaryngoskopien durchführen 

(3) Hepatische IH 
-Testung der Schilddrüsenfunktion 

Voluminöses IH  
- Kardiologische Mitbeurteilung  

- Testung der Schilddrüsenfunktion 

 
Bei lumbosacralen/genitalen IH: Ultraschall 

und/oder MRT durchführen, um nach 
assoziierten Anomalien zu suchen 

(PELVIS/LUMBAR/SACRAL).  
 

Nächste Seite: Behandlung schwerer/seltener infantiler Hämangiome (IH) 

https://vascern.eu 

https://vascern.eu/
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Evaluation von:  
Risiko einer 

Funktionseinschränkung(1) 
IH im Bereich der 

Atemwege(2) 
Ulzeriertes IH 

Kosmetisches Risiko 

Behandlung schwerer/seltener infantiler Hämangioms (IH) 

NEIN 

JA 

Keine Behandlung 
(Verlaufskontrollen) 

Evaluation nach 
Regression des IHs 

Behandlung von 
Folgeschäden: 

Laser/Chirurgie 

Behandlungsbeginn so 
schnell wie möglich mit 

Propranolol (2-
3mg/kg/Tag in 2 geteilten 

Dosen). 

Evaluation des 
Therapieansprechens 
innerhalb von 1 Monat 

Ansprechen: 
Fortsetzung der 
Behandlung und 

Nachsorge 

Kein Ansprechen: 
Neubewertung der 

Diagnose 

IH bestätigt 

Abwägung einer 
Zweitlinienbehandlung: 

- Kortikosteroide 
- Sirolimus 
- Vincristin 

- Embolisation/Chirurgie 

І 

https://vascern.eu 

E 
Falls IH nicht 

bestätigt, siehe 
auch Seite 5: 

https://vascern.eu/
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Hepatische IH(3) 

Behandlung des schweren/seltenen kindlichen Hämangioms (IH) (fortgesetzt) 

Hämodynamischer 
Effekts(1)  

Kardiologische 
Mitbehandlung und/oder 

Verlaufskontrollen 

Keine Behandlung 
(Verlaufskontrollen) 

Behandlungsbeginn so 
schnell wie möglich mit 

Propranolol (2-
3mg/kg/Tag in 2 
geteilten Dosen) 

Kein Risiko eines 
hämodynamischen 

Effekts 

Kein Ansprechen:  
Re-Evaluation der 

Diagnose 

Evaluation des 
Therapieansprechens 

innerhalb von 14 Tagen 

Ansprechen: 
Fortsetzung der 
Behandlung und 

Verlaufskontrollen 

Abwägung einer 
Zweitlinienbehandlung: 

- Kortikosteroide 
- Sirolimus 
- Vincristin 

- Embolisation/Chirurgie 

Evaluation nach 
Regression der IH 

 
(1) Im Falle von Herzinsuffizienz 

ist eine Embolisation vor der 
Propranololbehandlung in 

Betracht zu ziehen.  
 

IH bestätigt 

ІІ 

https://vascern.eu 

Risiko eines 
hämodynamischen 

Effekts 

E 
Falls IH nicht 

bestätigt, siehe 
auch Seite 5: 

https://vascern.eu/
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PHACES-Syndrom 
mit abnormalem 

Verlauf der Hirnarterien 

Behandlung des schweren/seltenen kindlichen Hämangioms (IH) (fortgesetzt) 

Geringes Gewicht  
Frühchen 

Komorbidität 
Geringe Compliance 

Behandlungsbeginn so 
schnell wie möglich mit 

niedrig dosiertem 
Propranolol (Beginn mit 

0,5mg/kg/Tag) in 3 
geteilten Dosen. 

PHACES-Syndrom 
ohne abnormale Hirnarterien 
oder  bei PELVIS/LUMBAR/ 

SACRAL- Syndrom 

Und Behandlung 
weiterer spezifischen 

Anomalien 

Behandlungsbeginn so 
schnell wie möglich mit 

Propranolol (2-
3mg/kg/Tag in 2 geteilten 

Dosen) 

Und Behandlung 
weiterer spezifischer 

Anomalien 

Stationärer Behandlungsbeginn 
so schnell wie möglich mit 

niedrig dosiertem Propranolol 
(Start mit 0,5mg/kg/Tag) in 3 
oder mehr verteilten Dosen 

ІІІ 

ІV 

V 

https://vascern.eu 

Ggf. Verlaufs-MRT je 
nach 

Schlaganfallrisiko 

Im Fall von Ulzerationen während der 
Propanololbehandlung ist eine 

Dosisreduktion in Betracht zu ziehen. 

Klinische 
Bewertung Behandlung Untersuchungen Einzelfälle LEGEND: 

https://vascern.eu/


About VASCERN 
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VASCERN, das Europäische Referenznetz für seltene multisystemische Gefäßerkrankungen, hat sich zum Ziel 
gesetzt, das beste Fachwissen in Europa zu sammeln, um Patienten mit seltenen Gefäßerkrankungen 

(geschätzte 1,3 Millionen Betroffene) eine leicht zugängliche, grenzüberschreitende Gesundheitsversorgung zu 
bieten. Dazu gehören arterielle Erkrankungen (die die Aorta der kleinen Arterien betreffen), arterio-venöse 

Anomalien, venöse Fehlbildungen und lymphatische Erkrankungen.  

VASCERN besteht derzeit aus 31 hochspezialisierten multidisziplinären Gesundheitsversorgern (HCPs) aus 11 EU-
Mitgliedstaaten und verschiedenen europäischen Patientenorganisationen und wird in Paris, Frankreich, 

koordiniert.  

Mit unseren 5 Arbeitsgruppen für seltene Krankheiten (RDWGs) sowie mehreren thematischen AGs und der 
ePAG - European Patient Advocacy Group - wollen wir die Versorgung verbessern, bewährte Verfahren und 

Richtlinien voranbringen, die Forschung stärken, Patiententeilnahme stärken, die Ausbildung von 
medizinischem Fachpersonal ermöglichen und das volle Potenzial der europäischen Zusammenarbeit für eine 

spezialisierte Gesundheitsversorgung ausschöpfen, indem wir die neuesten Innovationen in der 
Medizinwissenschaft und den Gesundheitstechnologien nutzen  

Weitere Informationen finden Sie unter : https://vascern.eu 

 

                                                              Folgen Sie uns auf                                 

https://vascern.eu/
https://vascern.eu/
https://twitter.com/vascern
https://www.facebook.com/vascern.eu/
https://www.youtube.com/channel/UC1sI4_jnqiaLhjNhktiN7ZA
https://www.linkedin.com/company/vascern/

