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Souhrn

Soubor pacientÛ s diagnózou primárního lymfedému sledovan˘ch v Lymfologickém cent-
ru Dermatovenerologické kliniky UK 2. LF a FN Na Bulovce v letech 2000–2006

Primární lymfedém je chronické onemocnûní postihující pfiedev‰ím konãetiny, které vzniká na podkladû
abnormality lymfatického systému. Podle doby vzniku prvních projevÛ se dûlí na lymphoedema congenitum,
praecox a tardum. Podle patofyziologie vzniku se dûlí na typ hypoplastick˘ a hyperplastick˘, s dûdiãn˘m
v˘skytem (Nonneho-MilroyÛv syndrom a MeigeÛv syndrom) a idiopatick˘. V diagnostice se uplatÀuje ana-
mnéza, fyzikální vy‰etfiení, vylouãení jiné pfiíãiny otoku a v nejasn˘ch pfiípadech se vyuÏívá lymfoscintigra-
fie. Základem léãby je tzv. komplexní dekongestivní terapie, vyuÏívající kombinaci manuální a pfiístrojové
lymfodrenáÏe a komprese bandáÏí, v indikovan˘ch pfiípadech chirurgická a farmakologická terapie.

V Lymfologickém centru Dermatovenerologické kliniky UK 2. LF a FN Na Bulovce bylo v období od led-
na 2000 do prosince 2006 zafiazeno do péãe 44 pacientÛ s diagnózou primárního lymfedému. Diagnóza byla
stanovena na podkladû anamnézy, lokálního nálezu a lymfoscintigrafie. Vût‰ina pacientÛ podstoupila v rámci
fáze redukce otoku komplexní léãbu. UdrÏovací terapie je vÏdy kompresí (bandáÏí, kompresivními punão-
chami nebo návleky II. - IV. KT) a u fiady pacientÛ domácí pfiístrojovou léãbou. Efekt léãby je hodnocen
pravideln˘m mûfiením obvodu konãetiny podle zavedeného schématu. V‰ichni pacienti s primárním lymf-
edémem jsou trvale sledováni.

Klíãová slova: primární lymfedém – lymfoscintigrafie – komplexní dekongestivní terapie

Summary

Patiens with Primary Lymphoedema Followed in the Lymphology Center of the Depart-
ment of Dermatology of the 2nd Medical School and Bulovka University Hospital in the
Years 2000–2006

Primary lymphoedema is a chronic disease caused by abnormalities of lymphatics, mostly involving
lower legs. According to the age of onset it is divided into lymphoedema congenitum, preacox and tardum.
From pathophysiological point of view it can be divided into the hypoplastic and hyperplastic hereditary type
(Nonne-Milroy syndrome and Meige syndrome, respectively), and idiopathic type. In diagnostics history
and physical examination helps to exclude other causes of oedema, in more difficult cases lymphoscintigra-
phy is performed. The therapy is based on the complex decongestion therapy using combination of manual
and instrumental lymphodrainage and compression bandage, in some cases surgical and pharmacological
treatment is indicated. In the Lymphology Center of the Department of Dermatology of the 2nd Medical
School and Bulovka University Hospital 44 patients with diagnosis of primary lymphoedema were newly
treated from January 2000 to December 2006. Diagnosis was made on the basis of history, clinical picture and
lymphoscintigraphy. Most patiens underwent the complex decongestion therapy in the phase of oedema
reduction. Maintenance therapy is always compressive (bandage, compressive stockings or leggings of II –
IV class) including home instrumental therapy in a number of patients. The therapeutical effect is asessed
by a regular measurement of extremity perimeter according to the established scheme. Each patient with
primary lymphoedema is regularly followed up.

Key words: primary lymphoedema – lymphoscintigraphy – complex decongestion therapy
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ÚVOD

Lymfedém je vysokoproteinov˘ otok, kter˘ vzniká na
podkladû patologie lymfatického systému. Nedostateãnost
lymfatického systému mÛÏe mít rÛzné pfiíãiny, jejich roz-
poznání pouze na základû klinického obrazu je obtíÏné,
protoÏe objektivní nález b˘vá u rÛzn˘ch typÛ lymfedému
shodn˘.

Základy klasifikace lymfedému stanovil v roce 1934
Allen, kter˘ rozdûlil lymfedém na dva základní typy: zánût-
liv˘ a nezánûtliv˘ a do dvou skupin: primární a sekundární.
Primární lymfedém vzniká bez zjevné pfiíãiny, sekundární
vzniká druhotnû následkem zánûtu, operaãního v˘konu,
radioterapie, úrazu nebo nádorové infiltrace.

Pfiíãinou primárního lymfedému je patologick˘ stav
lymfatického systému, kter˘ vzniká na podkladû v˘vojo-
vé poruchy (4). Lymfografické studie, provedené Kin-
monthem a Taylorem v roce 1954, prokázaly, Ïe primární
lymfangioadenopatie se nemusí projevit hned po narození.
Primární lymfedém se proto dûlí na lymphoedema conge-
nitum (projevy po narození do dvou let), lymphoedema
praecox (projevy do 35. let vûku), lymphoedema tardum
(projevy po 35. roce vûku). Z hlediska patofyziologie roz-
dûlil primární lymfedém Foldi v roce 1969. Toto dûlení je
pfiesné a podrobné, ale pfiíli‰ sloÏité, proto se neroz‰ífiilo.
Zjednodu‰ené dûlení z klinického pohledu je do dvou sku-
pin na lymfedém hypoplastick˘, podmínûn˘ hypoplazií,
a lymfedém hyperplastick˘, podmínûn˘ lymfektazií.

Hypoplastick˘ lymfedém dále dûlíme na proximální
typ, kdy jsou dominantnû postiÏeny lymfatické uzliny,
a distální typ, kdy jsou dominantnû postiÏeny lymfatické
cévy. Dále dûlíme primární lymfedém na lymfedém
s dûdiãn˘m v˘skytem, kam fiadíme Nonneho-MilroyÛv syn-
drom (11, 12) a MeigeÛv syndrom, a lymfedém idiopatic-
k˘, kter˘ vzniká izolovanû nebo v náhodné koincidenci
s jin˘mi vrozen˘mi vadami a je nejãastûj‰í (10).

Nonneho-MilroyÛv syndrom je vzácné autosomálnû
dominantnû dûdiãné onemocnûní, které se projevuje pfii
nebo krátce po narození (6, 13). Otok postihuje ãastûji dol-
ní konãetiny, vzácnû horní konãetiny, vût‰inou symetric-
ky (3). MeigeÛv syndrom je charakterizován familiárním
v˘skytem otoku konãetin, kter˘ je podmínûn dûdiãn˘m
faktorem Mendelova typu, jenÏ se uplatÀuje recesivnû.
Postihuje ãastûji Ïeny, projevuje se v období dospívání.
K této skupinû lymfedému fiadíme téÏ TurnerÛv syndrom,
pro kter˘ jsou charakteristické deformity skeletu, dyspla-
zie gonád a ve 30 % lymfedém dolních konãetin.

Klinick˘ obraz jednotliv˘ch typÛ primárního lymfedé-
mu je shodn˘. Otok postihuje pfieváÏnû dolní konãetiny,
vzniká distálnû a postupnû se ‰ífií proximálním smûrem,
ãastûji jsou postiÏeny Ïeny, projevy vznikají v první polo-
vinû Ïivota a mÛÏe se vyskytovat dûdiãnû. Rozli‰ení jed-
notliv˘ch typÛ lymfedému z hlediska klinické praxe má
mal˘ v˘znam, protoÏe terapeutick˘ pfiístup je stejn˘,

mohou se li‰it prognosticky (proximální typ hypoplastic-
kého lymfedému mívá hor‰í prognózu neÏ typ distální).

Pfii vy‰etfiení pacienta s otokem zpravidla vystaãíme
s anamnézou a fyzikálním vy‰etfiením, v nûkter˘ch nejas-
n˘ch pfiípadech potom doplÀujeme pfiístrojová vy‰etfiení
a v pfiípadû primárního lymfedému je téÏ vhodné genetic-
ké vy‰etfiení. V rodinné anamnéze se zamûfiíme na v˘skyt
otokÛ v rodinû, pfii podezfiení na dûdiãn˘ pÛvod otokÛ je
vhodné vy‰etfiit rodinné pfiíslu‰níky, v osobní anamnéze
pátráme po vrozen˘ch vadách a onemocnûních, zji‰Èuje-
me operace a úrazy, choroby v dûtství a pfied vznikem oto-
ku. V gynekologické anamnéze jsou dÛleÏité údaje
o menstruaãním cyklu, poãtu porodÛ a potratÛ. V rámci
nynûj‰ího onemocnûní klademe dÛraz na získání údajÛ
o dobû vzniku otoku, jeho lokalizaci a rozsahu, charakte-
ru (konzistence, barva kÛÏe), smûru ‰ífiení, dÛleÏit˘ je
ãasov˘ údaj prvních známek otoku. Primární lymfedém
zaãíná v distálních ãástech konãetin a odtud se ‰ífií proxi-
málnû.

Fyzikální vy‰etfiení je dÛleÏité k vylouãení jin˘ch pfií-
ãin otoku. Provedeme celkové orientaãní somatické vy‰et-
fiení, poté se zamûfiíme na oblast postiÏenou otokem. Zji‰-
Èujeme rozsah a kvalitu otoku, pfiítomnost fibrózních zmûn,
barvu a teplotu kÛÏe, pfiítomnost pigmentací a trofick˘ch
zmûn. Nezbytné je téÏ vy‰etfiení regionálních lymfatick˘ch
uzlin. Primární lymfedém postihuje zpravidla obû konãe-
tiny, nûkdy b˘vá jedna postiÏena v ãasovém pfiedstihu, stu-
peÀ postiÏení mÛÏe b˘t rozdíln˘ (1, 2).

Z pfiístrojov˘ch vy‰etfiení je na prvním místû lymfo-
scintigrafie, od dfiíve pouÏívané rentgenkontrastní lymfo-
grafie se upustilo pro moÏnou retikuloendotelovou reakci
s následn˘m zhor‰ením otoku (1). V nûkter˘ch pfiípadech
je moÏno vyuÏít ultrasonografické vy‰etfiení a CT.

Diferenciálnû diagnosticky je tfieba odli‰it sekundární
lymfedém, flebedém a lipedém, otoky z interních pfiíãin,
otoky na podkladû endokrinní poruchy a poruchy hospoda-
fiení s elektrolyty a vodou, otoky zpÛsobené léky (5).

Nejãastûj‰í komplikace lymfedému jsou infekce (erysi-
pel, tinea pedum, onychomycosis) a koÏní zmûny (verru-
cosis lymphostatica, ekzém, hypo- a hyperpigmentace,
unguis incarnatus), lymphorhea, vzácné jsou ulcus lym-
phaticum a lymfosarkom (14).

Základem léãby v‰ech typÛ lymfedému je komplexní
dekongestivní terapie, která zahrnuje manuální lymfodre-
náÏ, pfiístrojovou lymfodrenáÏ a kompresi. Tato intenziv-
ní fáze léãby, nûkdy oznaãovaná jako fáze redukce otoku,
mÛÏe probíhat ambulantnû nebo za hospitalizace, zpravi-
dla zahrnuje 4–6 t˘denní cyklus, kdy léãba probíhá 5krát
t˘dnû, pokud pacient dochází ambulantnû a 7krát t˘dnû,
pokud je hospitalizován. Následuje udrÏovací fáze léãby,
která zahrnuje autolymfodrenáÏ, ve které je zauãen pacient
nebo rodinn˘ pfiíslu‰ník, kompresi elastick˘mi obinadly
nebo kompresivními pomÛckami II.–IV. kompresivní tfií-
dy, cviãení, polohování a v nûkter˘ch pfiípadech téÏ domá-
cí pfiístrojovou léãbu.
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MATERIÁL A METODIKA

Jde o retrospektivní anal˘zu souboru pacientÛ
s diagnózou primárního lymfedému, sledovan˘ch
v lymfologické ambulanci Dermatovenerologické kliniky
UK 2. LF a FN Na Bulovce v letech 2000–2006. Do sou-
boru byli zafiazeni v‰ichni pacienti s primárním lymfedé-
mem, u nichÏ byla diagnóza stanovena na podkladû ana-
mnézy, klinického vy‰etfiení a ve vût‰inû pfiípadÛ téÏ
lymfoscintigraficky. V souboru jsme sledovali rozloÏení
podle pohlaví, lokalizaci lymfedému, dobu vzniku prvních
pfiíznakÛ, typ lymfedému z rÛzn˘ch hledisek. V souboru
jsme posuzovali zvolená léãebná schémata a hodnotili
efekt terapie.

V¯SLEDKY

Do souboru bylo zafiazeno 44 pacientÛ s diagnózou pri-
márního lymfedému, z toho bylo 14 muÏÛ a 30 Ïen. Lymf-
edém byl lokalizován ve 24 pfiípadech na obou dolních
konãetinách, v 15 pfiípadech byla dosud postiÏena pouze
jedna dolní konãetina, obû horní konãetiny byly postiÏeny
u 4 pacientÛ a v jednom pfiípadû jsme zaznamenali lymfe-
dém jedné horní a jedné dolní konãetiny stejné strany. Vûk
v dobû prvních pfiíznakÛ zachycuje tabulka 1, nejvíce paci-
entÛ bylo ve vûku 11–15 let.

Léãba u v‰ech pacientÛ probíhala ve dvou fázích: fázi
redukce otoku a fázi udrÏovací. Fázi redukce otoku absol-
vovali pacienti ambulantnû nebo za hospitalizace v délce
4–6 t˘dnÛ, v nûkter˘ch pfiípadech bylo nutné tuto léãeb-
nou intenzivní kúru opakovat. Komplexní léãbu lymfedé-
mu podstoupilo 38 nemocn˘ch. Tfii pacienti byli
v minulosti pro lymfedém operováni, tzv. radikální Bafiin-
kovou operací. Pouze kompresí byli léãeni 3 pacienti.
U v‰ech pacientÛ následovala udrÏovací terapie, která pro-
bíhá dosud a pfiedpokládá se, Ïe bude zapotfiebí léãby trva-
lé. Pfiístroj pro domácí léãbu má k dispozici 25 pacientÛ
a stav udrÏují stabilizován spolu s autolymfodrenáÏí
a kompresí. AutolymfodrenáÏ a komprese je dostaãující
pro udrÏení stabilizovaného stavu u 15 pacientÛ a pouze
autolymfodrenáÏ u 4 pacientÛ.

Efekt terapie jsme hodnotili ze dvou hledisek, subjek-
tivního – spokojenost pacienta, v‰ichni pacienti udávali
úlevu tíhy postiÏené konãetiny a zlep‰ení mobility. Objek-
tivnû jsme sledovali redukci v mûfien˘ch obvodech, mûfie-
ní se provádí v pravideln˘ch intervalech a zapisuje se sche-
maticky (obr. 1). U v‰ech pacientÛ do‰lo ke zmen‰ení
v mûfien˘ch obvodech, v prÛmûru o 1–10 cm. Bylo prove-
deno mûfiení obou dolních konãetin u 24 pacientÛ a jedné
dolní konãetiny u 16 pacientÛ, celkem 64 dolních konãe-
tin (tab. 2), mûfiení obou horních konãetin ve 4 pfiípadech
a jedné horní konãetiny v 1 pfiípadû, celkem 5 horních kon-
ãetin (tab. 3). Pacienti nadále zÛstávají v péãi na‰í lymfo-
logické ambulance.

Tab. 1. RozloÏení souboru podle vûku v dobû prvních pfiíznakÛ

Vûk v dobû prvních pfiíznakÛ Poãet
0–5 3
5 > 10 5
10 > 15 13
15 > 20 8
20 > 30 3
30 > 40 2
40 > 50 7
50 > 60 3

Typ lymfedému jsme hodnotili z rÛzn˘ch hledisek. Pod-
le vûku nástupu otoku byl kongenitální typ ve 3 pfiípadech,
typ praecox ve 31 pfiípadech a tardum u 10 pacientÛ. Na
podkladû provedeného lymfoscintigrafického vy‰etfiení
jsme rozdûlili soubor na typ hypoplastick˘ proximální (3
pfiípady), hypoplastick˘ distální (36 pfiípadÛ), hyperplas-
tick˘ (1 pacient), kongenitálnû chybné zaloÏení lymfatic-
ké drenáÏe smí‰eného typu (1 pacient), ve 3 pfiípadech
nebyla lymfoscintigrafie provedena.

Dûdiãn˘ v˘skyt lymfedému jsme prokázali v 13 pfiípa-
dech, z toho u 11 pacientÛ byla stanovena diagnóza Mei-
geova syndromu a ve 2 pfiípadech jsme se pfiiklonili
k diagnóze Nonneho-Milroyova syndromu. Ve zb˘vajících
31 pfiípadech se jednalo o idiopatick˘ hypoplastick˘ lymf-
edém a v 1 pfiípadû o idiopatick˘ hyperplastick˘ lymf-
edém. Obr. 1. Mûfiení obvodÛ konãetin
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DISKUSE

Primární lymfedém je chronické onemocnûní, které
zatûÏuje nemocné fyzicky i psychicky a pokud není vãas
a adekvátnû léãen, vede k ireverzibilním zmûnám
a komplikacím. V‰ichni pacienti s otokem, kter˘ zpravi-
dla vzniká plíÏivû, zhor‰uje se veãer a po námaze, ale bez
zjevné pfiíãiny, by mûli b˘t vy‰etfieni se zamûfiením na
podezfiení na otok lymfatického pÛvodu (15).

V souboru pacientÛ s primárním lymfedémem je více
Ïen, údaj o vy‰‰í incidenci primárního lymfedému u Ïen
v literatufie jsme v‰ak nena‰li. Lokalizace primárního lymf-
edému je pfieváÏnû na dolních konãetinách, horní konãeti-
ny jsou postiÏeny vzácnû (7).

Klasifikace primárního lymfedému je moÏná z rÛzn˘ch
hledisek. Podle vûku v dobû prvních pfiíznakÛ bylo nejví-
ce pacientÛ ve skupinû lymphoedema praecox – 31 pfiípa-
dÛ, nejménû ve skupinû lymphoedema congenitum – 3
pacienti. U 10 pacientÛ se první pfiíznaky objevily po 35.
roce vûku (lymphoedema tardum). Z hlediska dûdiãnosti
se podafiilo dûdiãn˘ pÛvod lymfedému prokázat u 13 paci-
entÛ, jako idiopatick˘ se ukázal v 31 pfiípadech.

Vût‰ina pacientÛ podstoupila komplexní terapii lymfedé-
mu ve fázi redukce otoku, 3 pacienti byli v minulosti pro lym-
fedém operováni (8). Od radikálních Bafiinkov˘ch operací se
ustoupilo vzhledem ke komplikacím v pooperaãní péãi za
vzniku ãetn˘ch jizev a následnû moÏného rozvoje sekundární-
ho lymfedému. U v‰ech pacientÛ do‰lo po léãbû ke stabiliza-
ci stavu, kter˘ je nadále s rÛzn˘m úspûchem zachován v rámci
udrÏovací léãby. V‰ichni pacienti nebo jejich rodinní pfiíslu‰-
níci si osvojili autolymfodrenáÏ, kterou je nutno provádût den-
nû. Dennû je také potfiebná komprese postiÏené konãetiny obi-
nadly nebo kompresivními pomÛckami. U 25 pacientÛ byl
stav indikován k následné domácí pfiístrojové léãbû.

Efekt terapie je moÏné hodnotit rÛzn˘mi zpÛsoby (9).
U na‰ich pacientÛ jsme jej hodnotili pomocí redukce

v mûfien˘ch obvodech. Mûfiení podle pfiedem stanoveného
schématu provádí lymfoterapeut, konãetina je mûfiena pfied
léãbou, v prÛbûhu léãby a po léãbû. Porovnáním rozmûrÛ
pfied léãbou a po léãbû do‰lo k redukci v mûfien˘ch obvo-
dech o minimálnû 1 cm, maximálnû 10 cm.

Pacienti s primárním lymfedémem by mûli b˘t trvale
sledováni lymfologem, udrÏovací léãba by mûla b˘t téÏ
trvalá. Nedílnou souãástí léãby jsou i reÏimová opatfiení,
o kter˘ch jsou pacienti pouãeni (15).
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Tab. 2. Hodnocení efektu terapie primárního lymfedému DK

Maximální zmen‰ení v cm Poãet mûfien˘ch konãetin
1 26
2 15
3 3
4 5
5 7
6 2
7 0
8 2
9 2
10 2

Tab. 3. Hodnocení efektu terapie primárního lymfedému HK

Maximální zmen‰ení v cm Poãet mûfien˘ch konãetin
1 2
2 1
3 1
4 1
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