dermatologie_4_2008:Sestava 1 23.9.2008 14:32 Strénka7§7

Klinické a laboratorni prace Ces-slov Derm, 2008, 83, No. 4, p. 187-190

Soubor pacienta s diagnézou primarniho lymfedému
sledovanych v Lymfologickém centru
Dermatovenerologické kliniky UK 2. LF a FN Na Bulovce
v letech 2000-2006

Vojackova, N., Sipulova, L., Schmiedbergerova, R., Hercogova, J.

Dermatovenerologicka klinika UK 2. LF a FN Na Bulovce
prednostka prof. MUDr. Jana Hercogova CSc.

Souhrn

Soubor pacientu s diagnézou primarniho lymfedému sledovanych v Lymfologickém cent-
ru Dermatovenerologické kliniky UK 2. LF a FN Na Bulovce v letech 2000-2006

Priméarni lymfedém je chronické onemocnéni postihujici predevsim koncetiny, které vznika na podkladé
abnormality lymfatického systému. Podle doby vzniku prvnich projevi se déli na lymphoedema congenitum,
praecox a tardum. Podle patofyziologie vzniku se déli na typ hypoplasticky a hyperplasticky, s dédicnym
vyskytem (Nonneho-Milroyav syndrom a Meigetv syndrom) a idiopaticky. V diagnostice se uplatiiuje ana-
mnéza, fyzikalni vySetieni, vylouceni jiné priciny otoku a v nejasnych pripadech se vyuziva lymfoscintigra-
fie. Zakladem lécby je tzv. komplexni dekongestivni terapie, vyuZivajici kombinaci manualni a pristrojové
lymfodrenaZe a komprese bandazi, v indikovanych pripadech chirurgicka a farmakologicka terapie.

V Lymfologickém centru Dermatovenerologické kliniky UK 2. LF a FN Na Bulovce bylo v obdobi od led-
na 2000 do prosince 2006 zarazeno do péce 44 pacientu s diagnézou primarniho lymfedému. Diagnéza byla
stanovena na podkladé anamnézy, lokalniho nalezu a lymfoscintigrafie. VétsSina pacientii podstoupila v ramci
faze redukce otoku komplexni 1é¢bu. UdrzZovaci terapie je vidy kompresi (bandazi, kompresivnimi punco-
chami nebo navleky II. - IV. KT) a u fady pacientii doméci pristrojovou lécbou. Efekt 1é¢by je hodnocen
pravidelnym mérenim obvodu koncetiny podle zavedeného schématu. Vsichni pacienti s primarnim lymf-
edémem jsou trvale sledovani.

Klicovd slova: primarni lymfedém — lymfoscintigrafie — komplexni dekongestivni 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 —
1V 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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UvOoD

Lymfedém je vysokoproteinovy otok, ktery vznikd na
podkladé patologie lymfatického systému. Nedostatecnost
Iymfatického systému miZe mit rizné priciny, jejich roz-
poznani pouze na zdkladé klinického obrazu je obtizné,
protoZe objektivni ndlez byva u riiznych typi lymfedému
shodny.

Ziklady klasifikace lymfedému stanovil v roce 1934
Allen, ktery rozdé@lil lymfedém na dva zdkladni typy: zanét-
livy anezanétlivy a do dvou skupin: primérni a sekundérni.
vznikd druhotné nésledkem z4nétu, opera¢niho vykonu,
radioterapie, trazu nebo nadorové infiltrace.

Pticinou primdrniho lymfedému je patologicky stav
lymfatického systému, ktery vznika na podkladé vyvojo-
vé poruchy (4). Lymfografické studie, provedené Kin-
monthem a Taylorem v roce 1954, prokézaly, Ze primarni
lymfangioadenopatie se nemusi projevit hned po narozeni.
Primarni lymfedém se proto d€li na lymphoedema conge-
nitum (projevy po narozeni do dvou let), lymphoedema
praecox (projevy do 35. let véku), lymphoedema tardum
(projevy po 35. roce véku). Z hlediska patofyziologie roz-
délil primarni lymfedém Foldi v roce 1969. Toto déleni je
presné a podrobné, ale piili§ sloZité, proto se nerozsifilo.
ZjednoduSené déleni z klinického pohledu je do dvou sku-
pin na lymfedém hypoplasticky, podminény hypoplazii,
a lymfedém hyperplasticky, podminény lymfektazii.

Hypoplasticky lymfedém déle délime na proximdlni
typ, kdy jsou dominantné postizeny lymfatické uzliny,
a distdlni typ, kdy jsou dominantné postizeny lymfatické
cévy. Ddle délime primarni lymfedém na [ymfedém
s dédicnym vyskytem, kam fadime Nonneho-Milroyiv syn-
drom (11, 12) a Meigetiv syndrom, a lymfedem idiopatic-
ky, ktery vznikd izolované nebo v ndhodné koincidenci
$ jinymi vrozenymi vadami a je nejcastéjsi (10).

Nonneho-Milroyiv syndrom je vzacné autosomalné
dominantné dédi¢né onemocnéni, které se projevuje pfi
nebo kratce po narozeni (6, 13). Otok postihuje Castéji dol-
ni koncetiny, vzdcné horni koncetiny, vétSinou symetric-
ky (3). Meigetiv syndrom je charakterizovan familidrnim
vyskytem otoku koncetin, ktery je podminén dédi¢nym
faktorem Mendelova typu, jenZ se uplatiiuje recesivné.
Postihuje Castéji Zeny, projevuje se v obdobi dospivani.
K této skupiné lymfedému fadime téZ Turneriiv syndrom,
pro ktery jsou charakteristické deformity skeletu, dyspla-
zie gonad a ve 30 % lymfedém dolnich koncetin.

Klinicky obraz jednotlivych typt primarniho lymfedé-
mu je shodny. Otok postihuje prevdzné dolni koncetiny,
vznikd distalné a postupné se Sifi proximalnim smérem,
Castéji jsou postiZzeny Zeny, projevy vznikaji v prvni polo-
viné Zivota a muZe se vyskytovat dédicné. RozliSeni jed-
notlivych typti lymfedému z hlediska klinické praxe ma
maly vyznam, protoZe terapeuticky pristup je stejny,

mohou se liSit prognosticky (proximélni typ hypoplastic-
kého lymfedému miva horSi prognézu nez typ distalni).

Pfi vySetfeni pacienta s otokem zpravidla vystacime
s anamnézou a fyzikdlnim vySetfenim, v nékterych nejas-
nych ptipadech potom dopliiujeme pfistrojova vySetieni
a v piipadé primarniho lymfedému je téZ vhodné genetic-
ké vySetieni. V rodinné anamnéze se zaméfime na vyskyt
otokl v roding, pri podezieni na dédi¢ny pivod otoki je
vhodné vySetfit rodinné pfislusniky, v osobni anamnéze
patrdme po vrozenych vadich a onemocnénich, zjiStuje-
me operace a urazy, choroby v détstvi a pfed vznikem oto-
ku. V gynekologické anamnéze jsou dileZité udaje
o menstrua¢nim cyklu, po¢tu porodl a potrati. V rdmci
nynéj$iho onemocnéni klademe diraz na ziskani udaja
o dobé vzniku otoku, jeho lokalizaci a rozsahu, charakte-
ru (konzistence, barva kiZe), sméru Sifeni, dileZity je
¢asovy udaj prvnich zndmek otoku. Primérni lymfedém
zacind v distilnich ¢astech koncetin a odtud se §ifi proxi-
malné.

Fyzikalni vysetteni je dileZité k vylouceni jinych pfi-
¢in otoku. Provedeme celkové orientacni somatické vySet-
feni, poté se zaméfime na oblast postiZenou otokem. Zjis-
tujeme rozsah a kvalitu otoku, pritomnost fibr6znich zmén,
barvu a teplotu kiiZe, pfitomnost pigmentaci a trofickych
zmén. Nezbytné je téZ vySetfeni regiondlnich lymfatickych
uzlin. Primarni lymfedém postihuje zpravidla obé konce-
tiny, nékdy byva jedna postiZzena v ¢asovém predstihu, stu-
peil postiZeni miZe byt rozdilny (1, 2).

Z piistrojovych vySetieni je na prvnim misté lymfo-
scintigrafie, od dfive pouZivané rentgenkontrastni lymfo-
grafie se upustilo pro moZnou retikuloendotelovou reakci
s ndslednym zhorSenim otoku (1). V nékterych pripadech
je mozZno vyuZit ultrasonografické vysetfeni a CT.

Diferencialné diagnosticky je tfeba odlisit sekundarni
lymfedém, flebedém a lipedém, otoky z internich pficin,
otoky na podkladé endokrinni poruchy a poruchy hospoda-
feni s elektrolyty a vodou, otoky zptsobené 1€ky (5).

Nejcastéjsi komplikace lymfedému jsou infekce (erysi-
pel, tinea pedum, onychomycosis) a koZzni zmény (verru-
cosis lymphostatica, ekzém, hypo- a hyperpigmentace,
unguis incarnatus), lymphorhea, vzacné jsou ulcus lym-
phaticum a lymfosarkom (14).

Zikladem 1é¢by vsech typi lymfedému je komplexni
dekongestivni terapie, kterd zahrnuje manualni lymfodre-
naz, ptistrojovou lymfodrendZ a kompresi. Tato intenziv-
ni faze 1é¢by, nékdy oznacovana jako faze redukce otoku,
muzZe probihat ambulantné nebo za hospitalizace, zpravi-
dla zahrnuje 4-6 tydenni cyklus, kdy 1écba probihd Skrat
tydné, pokud pacient dochdzi ambulantné a 7krat tydné,
pokud je hospitalizovan. Nésleduje udrZovaci faze 1éCby,
ktera zahrnuje autolymfodrendZz, ve které je zaucen pacient
nebo rodinny prislusnik, kompresi elastickymi obinadly
nebo kompresivnimi pomtckami II.-IV. kompresivn{ tfi-
dy, cviceni, polohovani a v n€kterych pfipadech t€Z doma-
ci pfistrojovou lécbu.
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MATERIAL A METODIKA

Jde o retrospektivni analyzu souboru pacientll

s diagnézou primarniho lymfedému, sledovanych

v lymfologické ambulanci Dermatovenerologické kliniky
UK 2. LF a FN Na Bulovce v letech 2000-2006. Do sou-
boru byli zafazeni vSichni pacienti s primdrnim lymfedé-
mem, u nichZ byla diagnéza stanovena na podkladé ana-
mnézy, klinického vySetfeni a ve vétSiné pifipadd téz
lymfoscintigraficky. V souboru jsme sledovali rozloZeni
podle pohlavi, lokalizaci lymfedému, dobu vzniku prvnich
priznaku, typ lymfedému z rGznych hledisek. V souboru
jsme posuzovali zvolend 1é¢ebnd schémata a hodnotili
efekt terapie.

VYSLEDKY

Do souboru bylo zatfazeno 44 pacientl s diagnézou pri-
marniho lymfedému, z toho bylo 14 muza a 30 Zen. Lymf-
edém byl lokalizovan ve 24 piipadech na obou dolnich
koncetinach, v 15 pifipadech byla dosud postiZena pouze
jedna dolni koncetina, ob€ horni koncetiny byly postizeny
u 4 pacientl a v jednom piipadé jsme zaznamenali lymfe-
dém jedné horni a jedné dolni konCetiny stejné strany. V€k
v dobé prvnich pfiznakt zachycuje tabulka 1, nejvice paci-
entil bylo ve véku 11-15 let.

Tab. 1. Rozlozeni souboru podle véku v dobé prvnich priznaki

VEk v dobé prvnich priznaki Pocet
0-5 3
5>10 5
10> 15 13
15>20
20> 30
30> 40
40> 50
50> 60

W[N] W| oo

Typ lymfedému jsme hodnotili z riznych hledisek. Pod-
le v€ku nastupu otoku byl kongenitdlni typ ve 3 ptipadech,
typ praecox ve 31 ptipadech a tardum u 10 pacientd. Na
podkladé provedeného lymfoscintigrafického vySetfeni
jsme rozdélili soubor na typ hypoplasticky proximdlni (3
pripady), hypoplasticky distalni (36 ptipad(), hyperplas-
ticky (1 pacient), kongenitidlné chybné zaloZeni lymfatic-
ké drendZe smiSeného typu (1 pacient), ve 3 pfipadech
nebyla lymfoscintigrafie provedena.

Dédi¢ny vyskyt lymfedému jsme prokazali v 13 piipa-
dech, z toho u 11 pacientl byla stanovena diagnéza Mei-
geova syndromu a ve 2 piipadech jsme se pfiklonili
k diagn6ze Nonneho-Milroyova syndromu. Ve zbyvajicich
31 pfipadech se jednalo o idiopaticky hypoplasticky lymf-
edém a v 1 pfipad€ o idiopaticky hyperplasticky lymf-
edém.

Lécba u vSech pacientd probihala ve dvou fazich: fazi
redukce otoku a fizi udrzovaci. Fazi redukce otoku absol-
vovali pacienti ambulantné nebo za hospitalizace v délce
4-6 tydnd, v nékterych pripadech bylo nutné tuto 1éceb-
nou intenzivni kiru opakovat. Komplexni 1é¢bu lymfedé-
mu podstoupilo 38 nemocnych. Tii pacienti byli
v minulosti pro lymfedém operovani, tzv. radikéalni Bafin-
kovou operaci. Pouze kompresi byli 1éCeni 3 pacienti.
U v8ech pacientll nasledovala udrZovaci terapie, kterd pro-
biha dosud a pfedpoklada se, Ze bude zapotiebi 1é¢by trva-
1é. Pristroj pro domaci 1é¢bu ma k dispozici 25 pacientil
a stav udrzuji stabilizovdn spolu s autolymfodrenaZzi
a kompresi. AutolymfodrendZ a komprese je dostacujici
pro udrZeni stabilizovaného stavu u 15 pacientil a pouze
autolymfodrendZ u 4 pacientt.

Efekt terapie jsme hodnotili ze dvou hledisek, subjek-
tivniho — spokojenost pacienta, vSichni pacienti uddvali
ulevu tihy postiZené koncetiny a zlepSeni mobility. Objek-
tivné jsme sledovali redukci v méfenych obvodech, méfe-
ni se provadi v pravidelnych intervalech a zapisuje se sche-
maticky (obr. 1). U vSech pacientii doSlo ke zmenSeni
v méfenych obvodech, v priméru o 1-10 cm. Bylo prove-
deno méfeni obou dolnich koncetin u 24 pacientl a jedné
dolni koncetiny u 16 pacient, celkem 64 dolnich konce-
tin (tab. 2), méfeni obou hornich koncetin ve 4 ptipadech
a jedné horni koncetiny v 1 ptipadé, celkem 5 hornich kon-
cetin (tab. 3). Pacienti nadale zlistavaji v péci nasi lymfo-
logické ambulance.
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Obr. 1. Méreni obvodi koncetin
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Tab. 2. Hodnoceni efektu terapie primarniho lymfedému DK

Maximalni zmenseni vem | Pocet mérenych koncetin

1 26
2 15
3 3
4 5
5 7
6 2
7 0
8 2
9 2
10 2

Tab. 3. Hodnoceni efektu terapie primarniho lymfedému HK

Maximalni zmenseni vem | Pocet mérenych koncetin

[l N

—_

1
2
3
4

—

DISKUSE

Primarni lymfedém je chronické onemocnéni, které
zatézuje nemocné fyzicky i psychicky a pokud neni v¢as
a adekvatn€ 1éCen, vede k ireverzibilnim zménam
a komplikacim. VSichni pacienti s otokem, ktery zpravi-
dla vznika plizivé, zhorSuje se vecer a po ndmaze, ale bez
zjevné pfic¢iny, by méli byt vySetfeni se zaméfenim na
podezieni na otok lymfatického pivodu (15).

V souboru pacientl s primarnim lymfedémem je vice
Zen, udaj o vys$si incidenci primarniho lymfedému u Zen
v literatufe jsme vSak nenasli. Lokalizace primarniho lymf-
edému je prevazné na dolnich koncetinich, horni konceti-
ny jsou postizeny vzacné (7).

Klasifikace primdrniho lymfedému je moZzna z riznych
hledisek. Podle véku v dob€ prvnich pfiznakt bylo nejvi-
ce pacientl ve skupiné lymphoedema praecox — 31 piipa-
dt, nejméné ve skupiné lymphoedema congenitum — 3
pacienti. U 10 pacientt se prvni pfiznaky objevily po 35.
roce véku (lymphoedema tardum). Z hlediska dédi¢nosti
se podaftilo dédi¢ny plivod lymfedému prokéizat u 13 paci-
entd, jako idiopaticky se ukdzal v 31 pripadech.

VEtSina pacientl podstoupila komplexni terapii lymfedé-
mu ve fazi redukce otoku, 3 pacienti byli v minulosti pro lym-
fedém operovani (8). Od radikélnich Batinkovych operaci se
ustoupilo vzhledem ke komplikacim v pooperacni péci za
vzniku ¢etnych jizev a nasledné moZného rozvoje sekundarni-
ho lymfedému. U vSech pacientt doslo po 16¢bé€ ke stabiliza-
ci stavu, ktery je nadéle s riiznym dspéchem zachovéan v ramci
udrzovaci Iécby. VSichni pacienti nebo jejich rodinni piislus-
nici si osvojili autolymfodrendz, kterou je nutno provadét den-
né. Denné je také potiebnd komprese postiZzené koncetiny obi-
nadly nebo kompresivnimi pomtiickami. U 25 pacientl byl
stav indikovén k nasledné doméci pristrojové 16Cbe.

Efekt terapie je mozné hodnotit riiznymi zptsoby (9).
U naSich pacientll jsme jej hodnotili pomoci redukce

v méfenych obvodech. Méfeni podle pfedem stanoveného
schématu provadi lymfoterapeut, koncetina je métena pred
1é¢bou, v prubéhu 1é¢by a po 1é€bé. Porovnanim rozméra
pred lécbou a po 1é¢bé doslo k redukci v méfenych obvo-
dech 0 minimélné 1 cm, maximaln€ 10 cm.

Pacienti s primarnim lymfedémem by méli byt trvale
sledovani lymfologem, udrzovaci 1é¢ba by méla byt téz
trvald. Nedilnou soucasti 1écby jsou i reZimovéa opatient,
o kterych jsou pacienti pouceni (15).
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