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LYMFEDEM V DETSKEM VEKU

MUDr. Zuzana Navratilova, Ph.D.

Ambulance dermatologické angiologie, Brno

Lymfedém predstavuje chronické, progreduijici, ¢asto celozivotni onemocnéni, které postihuje vSechny dimenze kvality
zivota nasich pacientti. Jeho manifestace v détském véku znamena velmi zavazny terapeuticky a socialni problém. Terapie
vychazi ze zakladnich principti komplexni fyzikalni terapie. V raném détském véku nelze pfedpokladat spolupraci déti na
Iécbé, je nutna maximalni péce rodicu. V pozdéjSim véku je mozné jiz ziskat urcitou, stale se rozvijejici spolupraci ditéte na
kazdodenni terapii tohoto chronického onemocnéni.
Kli¢ova slova: lymfedém, etiologie, klinicky obraz, komplexni dekongestivni terapie.

LYMPHEDEMA IN CHILDHOOD

Lymphedema is a serious, worsening, often long-life disease, which influences all dimensions of the quality of life of our
patients. The manifestation of the lymphedema in the childhood is a real therapeutic and social problem. The complex
decongestive therapy is an essential part of the therapy. In earl childhood is impossible to expect an active co-operation of
our patients, the daily care of the parents is necessary. Later, the co-operation with the children could gradually incerase
in the programme of daily treatment of this chronic disease.

Key words: lymphedema, etiology, clinical signs, complex decongestive therapy.

Mizni systém hraje velmi ddlezitou roli
v transportu tkanové tekutiny — lymfy — ze tké-
ni do krevniho obéhu. PoSkozeni funkce mizni-
ho systému vede ke klinické manifestaci mizni-
ho otoku — lymfedému. Pokud neni lymfedém
vas léCen, mize vést k tézkym poruchdm
tvaru koncetin, ¢etnym koznim komplikacim
pfipadech az ke vzniku zhoubného lymfangi-
osarkomu.

Anatomie, fyziologie
a patofyziologie

Miza (lymfa) vzniké extravazaci z krevnich
kapilar a postkapilarnich venul. Je sloZzena z vo-
dy, makromolekularnich latek (zviasté proteint),
soli, elektrolytli a dalSich odpadnich latek. Tato
intersticialni tekutina je resorbovana z podkozi
do iniciélnich lymfatik — slepé v podkoZi za-
koncenych miznich kapildr, které jsou diky své
struktufe schopny resorbovat makromolekuly
bilkovin a lipidd. Miza je déle transportovéna
jednotlivymi  anatomickymi ¢astmi  mizniho
systému — lymfatickymi prekolektory a kolek-
tory, kmeny a dvéma hlavnimi miznimi kmeny,
jejichz usti odvadi v podklickovych oblastech
mizu zpét do Zilniho systému. Na své cesté
prochazi miza miznimi uzlinami, které jsou roz-
mistény po celém téle v celkovém poctu asi 600
a sehravaji dulezitou roli v imunitnim systému
organizmu (5). Mizni systém v oblasti koncetin
je tvofen povrchovym a hlubokym miznim sys-
témem. Obdobné jako v Zilnim systému jsou
i tyto systémy propojeny spojkami. Fyziologicky
tok lymfy je vSak z hlubokych miznic smérem
k povrchovym. V pfipadé poSkozeni mizniho
systému — absenci, obstrukci nebo obliteraci
miznic — dochazi ke snizeni transportni kapa-
city mizniho systému. Ve chvili, kdy kapilarni

filtrace pfekond transportni kapacitu mizniho
systému, dochdzi ke klinické manifestaci lym-
fedému. Lymfedém je vysokoproteinovy otok,
ktery vznikd pfi dysfunkci mizniho systému a pfi
neadekvatni proteolyze (2).

Klasifikace lymfedému

Primarni lymfedém - je otok, ktery se
rozvine bez zndmé pficiny. Je podminén kon-
genitalni anomalii mizniho systému — absenci
nebo hypoplazii ¢i lymfektazii miznich cév.
V nékterych pfipadech se jedna o lymfedém
geneticky podminény, napf. Nonne-Milroy
onemocnéni (vrozeny, autosomalné dominant-
né dédicny typ otoku, podminény v.s. genovou
mutaci VEGFR-3) nebo Meige syndrom (fami-
lidrni vyskyt, postihujici divky, manifestuje se
vétSinou v obdobi puberty) (3, 13). Podle véku
manifestace primarniho lymfedému rozliduje-
me lymphoedema congenitum (manifestace
otoku ihned nebo brzy po narozeni), dale lym-
phoedema praecox (manifestace otoku do 35
let véku) a lymphoedema tardum (manifestace
otoku po 35. roce Zivota).

Sekundarni lymfedém - je otok, ktery
se manifestuje ze zndmé pficiny, kterd vedla
k ziskanému postizeni mizniho systému. V dii-
sledku znamé pficiny dochazi k zablokovani
odtoku lymfy. Sekundarni lymfedém je vétsi-
nou benigni (poinfekéni, potraumaticky, iatro-
genni — pooperacni a poradiaéni, vyjime¢né
arteficialni). Vzécnéjsi skupinu pak tvofi otoky
maligni (otoky v disledku dtlaku primarnim
tumorem nebo metastazou nebo pfi rekurenci
nadoru) (11).

V détském véku se nejcastéji setkdvame
s manifestaci primarniho lymfedému, zvIasté
formy praecox, vyrazné méné dochazi k ma-
nifestaci otoku brzy po narozeni. V nékterych
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pfipadech se mize otok objevovat postupné
v disledku naristajiciho pfetizeni mizniho
systému — Cista forma primarniho lymfedému.
K manifestaci primarniho lymfedému vsak m-
Ze dojit i pomérné nahle v dusledku rozliénych
zhorSujicich faktor(l (po drazu, po oékovani,
po infekci podkozi — erysipelu) — kombino-
vana forma. V kazdém pfipadé, pokud dojde
k rozvoji erysipelu na koncetinach u ditéte, je
vzdy nutné myslet na rozvoj bakterialni infekce
na terénu lymfostazy (1). | v détském véku se
mlzeme setkat s projevy sekundarniho lymfe-
dému — nejastéji po drazech (fraktury s imo-
bilizaci, poranéni podkozi), mize dojit i k ma-
nifestaci otoku po chirurgickych zakrocich,
zvI&8té v oblasti s rizikem poskozeni miznich
uzlin (napf. operace tfiselné kyly), méné Casto
se setkavame s otoky po radioterapii, pfi utla-
ku benignim tumorem (napf. lymfangiomem) ¢i
se z&nétlivym lymfedémem (napf. pfi juvenilni
revmatoidni artritidé). Naopak zvlasté v ob-
dobi puberty je nutné u nékterych psychicky
nestabilnich déti myslet i na moznost artefici-
alniho otoku. Ve vzacnych pfipadech mize byt
lymfedém soucésti nékterych vrozenych syn-
dromd (napf. Hennekam syndrom) (9,14) nebo
se u nékterych onemocnéni Castéji vyskytuje
(napf. TurnerGv syndrom, morbus Reckling-
hausen).

Stadia lymfedému

Z Klinického hlediska mizeme lymfedém
rozdélit do 4 stadii:

0. stadium - latentni lymfedém (lymfatic-
k& drendz je narudena, ale vzhledem k nepre-
vazujici kapilarni filtraci nedochézi ke klinické
manifestaci otoku)

1. stadium - reverzibilni lymfedém (lym-
fatickd drenaz je v rovnovazném stavu s ka-
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Obrazek 1. Lymphoedema primarium con-
genitum

Obrazek 4. Lymphoedema secundarium - pfi
juvenilni revmatoidni artritidé

pilarni filtraci a pfi obCasné pfevaze kapildrni
filtrace pfechodné dochazi ke klinické mani-
festaci otoku)

2. stadium - ireverzibilni lymfedém (trvaly
otok pfi pfetizeni dysfunkéniho lymfatického
systému, postupné vedouci k fibrotizaci pod-
kozi, provazeny Castymi zanétlivymi zménami
podkozi)

3. stadium - elefantidza (vyrazné poru-
chy tvaru lymfedémem postizenych partii téla,
provazené Cetnymi koznimi komplikacemi)
(10, 11, 13).

Klinicky obraz lymfedému

Lymfedém pouze v pocatecnich stadiich
ma mék¢i konzistenci a je mozné utvorit dllek
pfi palpaci. Toto stadium ,pitting“ lymfedému
vSak pomérné brzy pfechazi v typicky klinicky
obraz tuhého a bledého otoku. Lymfedém by-
va vétsinou lokalizovany na koncetinach, mize
vSak postihovat kterékoli partie téla. Primarni
lymfedém v oblasti kon&etin se §ifi od periferie
smérem do centra, sekundarni lymfedém nao-
pak zacina pod prekazkou a podél toku lymfy
se §ifi k periferii.

Dlouhotrvajici lymfedém mlze vést az
k rozvoji koznich pfiznaku. V disledku poruse-
né trofiky kiize se ¢astéji setkdvdme se suchou
kdzi, dochazi k rozvoji hyperkeratézy, zvyraz-
néni papildrnich linii, snizeni ristu ochlupeni.
Pfi daldi progresi koznich zmén dochézi az
k bradavi¢natym zménam kize, tzv. verruco-
sis lymphostatica, v misté vyrazného pretlaku
lymfy v podkozi mlze dojit k tvorbé podkoz-
nich puchyfkd, tzv. chyloderma, a k projevim
lymphorrhey. U otokd na akrech koncetin se
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Obrazek 2. Lymphoedema primarium praecox
(manifestace v predSkolnim véku)

Obrazek 5. Stemmerovo znameni - pozi-
tivni nalez

mUzZeme setkat s poskozenou kvalitou nehto-
vych plotének. Na terénu lymfedému docha-
zi velmi Casto k rozvoji akutnich zanétlivych
klinickym projevem tézkého lymfedému je po-
rucha hybnosti kloubt (6).

Diagnostika a diferencialni
diagnostika lymfedému

Ke spravné diagnostice lymfedému je
nutné zhodnoceni anamnestickych Udajl
a klinického obrazu. Pomdckou pfi stanove-
ni diagnézy mlze byt Stemmerovo znameni,
tj. neschopnost utvofit kozni fasu na 2. prstu
konéetiny. Toto znameni je pfinosné zvlasté
v diagnostice pocatecnich stadii primarniho
lymfedému, nebot diky typu Sifeni otoku je pa-
trné jiz v prvopocatku onemocnéni. V pfipadé
nejasnosti pfi diferencidlni diagnostice otoku
je indikovano provedeni lymfangioscintigrafie
(LAS), které umozfiuje vyhodnoceni morfo-
logie a transportni kapacity mizniho fecisté
(2, 3, 12). Lymfangioscintigrafické vySetfeni
je mozné provést jiz v détském véku. Je viak
vhodné vyckat, aZ je dité schopné alespon
¢aste¢né spoluprace (pfiprava na vySetfeni,
pouceni o vpichu do podkozi, spoluprace pfi
klidové a pohybové fazi vySetieni). K doplfiu-
jicim vySetfeni patfi zobrazeni magnetickou
rezonanci, eventudiné sonografické vySetfeni
podkozi. Tato vySetfeni vSak zobrazi pouze
morfologické zmény (4).
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Obrazek 3. Lymphoedema secundarium - pri
utlaku lymfangiomem v oblasti axily

Obrazek 6. Kozni zmény pfi rozvinutém
lymfedému (hyperkeratéza, zvyraznéné
papilarni linie, verrucosis lymphostatica,
kvadratni prsty, nehtové zmény)

V ramci diferencidlni diagnostiky lymfedé-
mu je vhodné provést zakladni interni vySetieni
k vylou€eni hypoosmolarnich otoku (pfi ledvin-
ném, jaternim a srde¢nim selhavani, pfi hypal-
buminemii). V rdmci diferencidlni diagnostiky
dalSich hyperosmolérnich otokd dopliujeme
angiologické vySetfeni se zaméfenim na Zilni
systém k vylouceni flebedému (otok pfi selha-
vani zilniho systému) a lipedému (otok pfi blo-
kadé povrchovych lymfatickych cév nadmérné
rozvinutou tukovou tkéni).

V détském véku je nutné zvlasté rozliseni
flebedému (napf. pfi vrozenych postizenich
Zilniho systému - sy Klippel-Trenaunay). Jiz
u divek v puberté dochazi v poslednich letech
Castéji k rozvoji lipedému, nezfidka v souvis-
losti s brzkym nasazenim antikoncepce.

Terapie lymfedému

Lymfedém je chronické onemocnéni, které
zatim nelze kauzalné vylééit. Lécba pacientl
s lymfedémem je zaméfena na stimulaci toku
lymfy a redukci otoku. LéEebnd opatfeni, ktera
vedou k redukci otoku, se oznaduji terminem
komplexni dekongestivni terapie. Jednd se
o0 kombinaci tfi Ié¢ebnych postupl: lymfodre-
naze, komprese a cviceni. Manuéini lymfodre-
naz je jemna technika, ktera zvySuje resorpci
intersticialni tekutiny, podporuje a zvySuje do-
sud zachovanou vstfebdvaci a transportni ka-
pacitu mizniho systému (2). Tato hmatova tech-
nika je orientovand na povrchovy mizni systém,
simuluje fyziologicky tok lymfy tak, aby miza
vzdy byla odvadéna do pfedem vyprazdnéné-
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ho mizniho systému. OSetfeni se tedy provadi
od centra (vétSinou od krku) smérem k periferii
(k edemat6zné zménénému podkozi). K jejimu
provadéni je nutna dlislednd znalost anatomie
mizniho systému, spravné ndvyky v technice
manualniho oSetfeni. V nékterych pfipadech
je mozné nahradit manudlni lymfodrenaz
oSetienim pfistrojovou lymfodrenazi. OSetfeni
se provadi programovatelnym pfistrojem, ke
kterému se pfipojuje ndvlek na koncetinu. Pod
tlakem 25-50 mm Hg se plni jednotlivé komory
navleku dle zasad lymfodrenaze - tedy od cen-
tra smérem k periferii (8). | pfed aplikaci pfi-
strojové lymfodrendze je vSak nutné pfedchozi
oSetfeni proximalnich partii mizniho systému
manualni lymfodrendzi. Nedojde-li k tomu, je
otok pouze posunut nad misto plsobeni navle-
ku a je riziko pfesunu otoku do jinych oblasti
podkoZi, na dolnich konCetindch nejcastéji do
oblasti genitalu. Kompresivni terapie je nedil-
nou soucasti terapie lymfatickych otokd, zvIas-
té v oblasti koncetin. Ve fazi redukce otoku se
aplikuje vétsinou zesilena vicevrstevna ban-
daz, u mensich otok(i bandaz kratkotaznymi
obinadly. V pfipadg, ze se jiz otok neméni, je
mozné ditéti pfedepsat kompresivni navlek,
vétSinou je nutné zhotoveni navleku na miru.
Kompresivni pomUcky vytvareji graduovany
tlak, s maximem na akrech koncetin, aby mo-
hl byt zajistén plynuly pfesun mizy do hornich
partii mizniho systému. Sou€asné pod kom-
presi dochézi k uvolnéni vazivovych depozit
podkozi a zméknuti otoku.

Cviceni a vhodna pohybova aktivita po-
déné s aplikovanym kompresivnim navlekem,
protoze dochdzi ke zvySeni ucinnosti svalo-
vych kontrakci na stimulaci mizniho systému
a k urychleni resorpce a toku lymfy. Komplexni
dekongestivni terapie neni bohuzel dostupna
pro vSechny na$e pacienty, manualni a pfistro-
jové lymfodrendZ maiji své kontraindikace (ne-
|é¢ené maligni onemocnéni nebo jeho relaps,
akutni bakteridlni infekce, akutni zanéty Zilniho
systému, nizkomolekuldrni otoky, hyperthyre-
6za, dekompenzovand hypertenze) (2). Nedil-
nou soucasti péce o nemocné s lymfedémem
je dUsledna starost o kdzi a prevence infekci
podkoZi, které vétSinou vedou k dali progre-
si lymfedému. Dbdme o kazdodenni aplikaci
emolientii, fadné oSetfeni odérek a poranéni
lokalni dezinfekei, eventudiné lokalnim an-
tibiotikem. DdleZitd je pravidelnd kontrola
meziprstnich prostor a véasnd diagnostika
a terapie interdigitalni mykdzy, jejiz vyskyt
u déti s primamim lymfedémem neni Z&dnou
vzacnosti. V pfipadé rozvoje febrilii, zimnice
a tfesavky u ditéte s lymfedémem je vZdy nut-
né myslet na mozny vyskyt erysipelu a fadné
jej prelécit antibiotiky (nejlépe parenteralné za
hospitalizace s néaslednou aplikaci depotni-

ho penicilinu). Podle rozsahu otoku vytyéime
kazdému pacientovi [éCebny plan (7). V pfipa-
dé manifestace lymfedému v détském véku se
vétsinou jednd o zavazné typy otoku, kde je
nutna kazdodenni intenzivni terapie. Lé¢ba ma
vétsinou 4tydenni intenzivni ¢ast, kdy je denné
provadéna manualini a dle véku ditéte a lokali-
zaci otoku nékdy i pfistrojova lymfodrendz, na
konCetinu je aplikovana vicevrstevna kompre-
se na specializovaném pracovisti, doma dité
denné cvii s rodii doporu¢ené cviky. Béhem
této intenzivni 1é¢by soucasné provadime edu-
kaci rodi¢d v technice manuéini lymfodrena-
ze, kontrolujeme zruénost rodicl v provadéni
oSetfeni. K vyuce pouzivame mapu mizniho
systému, aby rodi¢e byli schopni pochopit
smysl lymfodrendze. Casto je vyuzivana
moznost provedeni videozdznamu oSetieni
s moznosti ndcviku manudlini zru¢nosti doma.
ZvI&sté u malych déti je nutna Casta kontrola
kompresivni bandaze, protoze v pfipadé shr-
nuti obvazu nebo pfi zaskrceni je riziko zhorSe-
ni lymfedému a vzniku trofickych ran. Rodice
musi zvladnout spravnou techniku aplikace
kompresivni bandéze kratkotaznymi obinadly,
néktefi nemaji problém ani s aplikaci vicevrs-
tevné komprese. Po intenzivni [é¢bé nastupuje
faze udrzovaci terapie. Vzhledem k trvalému
postizeni mizniho systému je nutnd nejlépe
trvald kazdodenni terapie. Rodi¢e doma pro-
véadéji denné manudini lymfodrendz, v indiko-
vanych pfipadech je mozné ditéti pfedepsat
dom0 pfistroj pro 1é¢bu otokl. Tuto moZnost
vSak volime pouze tehdy, jsme-li pfesvédceni,
Ze pro pouziti pfistroje je dité jiz vyzralé (vydrzi
v klidu leZet alespon 45 minut) a rodice sprav-
né provadéji pfedchozi manudlni oSetfeni
lymfodrenazi pfed aplikaci pfistroje. Dité do-
ma denné aplikuje jednoduchou bandéaz nebo
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