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Obrdzek 1.

Primarni lymfedém je nemoc vrozena
(rozlisujeme dédi¢nou a nedédi¢nou formu).
Kongenitani primarni lymfedém je pfitomen uz
pfi narozeni, anebo je diagnostikovan do dvou
let véku jedince. Porusend funkce lymfatického
systému je u primarniho lymfedému zapfici-
néna spatné vyvinutym lymfatickym systé-
mem. Spoustécim mechanizmem mdze byt
uraz, infekce. Otok se vyskytuje na koncetinach,
predevsim na noze — na periferii (oblast nértu,
prstl a kotnikd). Nékdy byva otok asymetricky.
Z pediatrického hlediska je vhodné upozor-
nit na hereditdrni kongenitdlni lymfedém
typu | (Nonneho-Milroyoviiv typ; Milroy
disease). Jednd se o vzacné onemocnéni s po-
stizenim nartl od narozeni. Dédi¢nost je autoso-
malné dominantni s nedplnou penetraci a ¢as-
t&jSim postizenim dévcat nez chlapcl. V puberté
se stav Casto zhorsuje. Pricinou onemocnénf

je mutace genu FLT4 — receptoru pro VEGFR 3
(vascular endothelial growth factor - receptor 3),
kterd vede k dysgenezi mikrolymfatickych cév.
Hereditdrni kongenitdlni lymfedém typu Il
(trophoedema, Meigeho typ) je onemocné-
ni s autosomalné dominantnf i autosomalné
recesivni dédi¢nosti, projevuje se az v puberteé
s dvojndsobnym postizenim dévcat nez chlapcd.
Patogeneze neni zndma. | Turneriiv syndrom
je casto doprovazen lymfedémem na dolnich
i hornich koncetindch. Lécba kongenitalnich
lymfedém je predevsim symptomaticka, po-
uzivaji se manualini lymfodrendze v kombinaci
s kompresivni terapif s kratkotaznymi obinadly.

U nasi pacientky v chronologickém véku
dvou let z pfedcasného porodu (24. tyden), po-
rodni hmotnosti 5809 a délky 31 cm se zavaznou
perinatalni anamnézou (tézka porodni asfyxie,
bronchopulmonalni dysplazie, bakteridlni novo-
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rozenecké sepse, intraventrikuldrni krvaceni, PDA,
vrozend malformace zevniho genitélu) a karyo-
typem 46,XX byl asymetricky lymfedém pravé
dolnfkoncetiny (stehno, predkoleni, nart a prsty)
pozorovan ve véku 6 mésicl. Radionuklidovou
lymfografif byla potvrzena téZkd alterace drendze
na pravé dolni koncetiné. ManualIni drendz s kom-
presivni terapii vedla k vybornému lé¢ebnému
efektu. Otok je nynilokalizovan prevazné v oblasti
nértu (bombaz) a prstl pravé dolni koncetiny
(obrazek 1). Vysledky molekuldrné genetickych
vysetfeni neméame zatim k dispozici.
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