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Predkladame kazuistiku dnes 34letého muze s aplazii lymfatickych cév dolnich kon¢etin a s mnohocetnymi recidivami ery-
sipelu. Toto kongenitalni postizeni bylo v détstvi feSeno radikalnimi operacemi bérc, po letech nasledoval pokus korigo-
vat stav technikami manuadlni lymfodrenaze. Nadéji na zlepSeni kvality Zivota a prevenci dalSich recidiv erysipelu se stalo

podavani systémové enzymoterapie.

Ovod

Aplazie lymfatickych cest je vzécnou
vyvojovou poruchou manifestujici se lymfe-
démem v postizené oblasti (3). Vzhledem
k pfitomnosti dalSich malformaci je pacient
veden pod diagnézou syndromu Klippelova-
Trénaunayova-Parkesova-Weberova (synony-
ma: haemangiectasia hypertrophica, naevus
varicosus osteohypertrophicus, syndrom os-
teoangiohypertrofie, kvadrantovy syndrom),
ktery je definovén jako lokalizovany, vétsinou
kvadrantové umistény obrovsky Utvar s cévni
hyperplazii a cévnimi malformacemi na pod-
kladé embryonalni vyvojové poruchy. Diikazy
0 dédi¢nosti neexistuji, muzské pohlavi je
postizeno Castéji. Ke klinickému obrazu patfi
naevus flammeus, nejCastéji jednostranné na
dolni konceting, nékdy s rozptylenym nevus
anemicus, varikozni venektazie v névu i mi-
mo néj, hypertrofie (vzacné atrofie) mékkych
i kosténych Casti postizené koncetiny, pod-
minéné nékdy arteriovenozni anastomozou.
Syndrom byva ¢asto nelpIné vyvinut nebo se
kombinuje s jinymi syndromy nebo vyvojovymi
poruchami. Byly pozorovany ulcerace na bér-
cich, prodlouzeni konéetiny a zvyseni teploty
koncetiny, nékdy je hmatny vir nad arteria fe-
moralis (2, 5).

Popis pripadu

Pacient se narodil v r. 1970 z 6. gravidity,
vék matky 34 let, jedno z déti zemrelo perina-
talné na aspiraci, v rodiné neni znam jiny pfipad
vrozené vyvojové vady ani pozdéjsi manifesta-
ce lymfedému. Dité se narodilo s hypertrofii
levé poloviny trupu a levostrannych koncetin,
s asymetrickym obli¢ejem, s generalizovany-
mi naevi flammei (obli¢ej, krk, trup i konCeti-
ny) a s hypertrofii a lymfedémem obou nohou
a bércl vice vyjadrenou vlevo. Trpél Castymi
respiraénimi infekty, dyslalii.

Prvni diagnostickd vySetfeni podstoupil
v 9 letech — pfi lymfografii dolnich konéetin
se nezobrazily ani lymfatické cévy nartd, ar-
teriografie a flebografie byly bez vyraznéjsiho
patologického nalezu. Z téchto nélezli vzeslo
doporuéeni na provedeni plastické operace

lymfedému bérct. V 10 letech (1980) byla pro-
vedena radikéIni operace pravého lytka s Thi-
erschovymi plastikami a soucasné amputace
3. prstu pravé dolni koncetiny, levy bérec byl
operovan v 18 letech véku (1989).

V 17 letech prodélal flebotrombdzu levé
dolni koncetiny. V dokumentaci je zazname-
nano pres 35 atak erysipelu, a to pfevazné
dolnich konéetin, méné hornich koncetin, 1x
v obli¢eji. Nékolik let byl intermitentné pende-
ponizovan. Ve 23 letech prodélal toxoalergicky
exantém po podani V-penicilinu pro lakunarmni
anginu provazenou parainfekéni artritidou
kloubt levé horni konéetiny s naslednou an-
kylozou levého zapésti. V anamnéze je i ana-
fylakticky ok po mezokainu. Déle je pacient
|éCen a dispenzarizovan pro hypertrofii moco-
vého méchyfe a chronickou anemii a intermi-
tentni leukopenii, které Ize interpretovat i jako
stav vycerpani diené pfi chronickém drazdéni
béhem chronického onemocnéni a defektech
dolnich konéetin (provedeni sterndini punkce
pacient zatim odmitl). Trvale uziva Zoxon tbl.,
Actiferrin gtts, Acidum folicum, Glyvenol cps.
a od ledna 2004 Wobenzym drg. Zije v tstavu
socialni péce, pfevazy koncetin provadi pre-
Vazné sam.

Béhem let se na bércich vytvofila ¢etnd
loziska hyperkeratdz, na prstech a v zaprsti
veruciformni hyperplazie epidermis. Témé¥ tr-
vald macerace meziprsti a distalnich Casti plo-
sek byly vZzdy idealnimi podminkami pro rozvoj
erysipelu. Naevi flammei béhem détstvi regre-
dovaly, pozlstatkem jsou jen diskrétni hyper-
pigmentace, zlstala lehka asymetrie obliCeje.
Po laterarnich stranach hrudniku a v proximal-
nich partiich stehen se vinou varikozity, vyraz-
néjsi vlevo. Od 27 let se na zbytnélych prstech
a v jizevnatém terénu obou nartil a bérct tvofi
mnohocetné ulcerace. O rok pozdéji byl pro
hemoragii amputovén pravy halux.

V roce 2001 byl pacient hospitalizovan na
nadem pracovisti. Poprvé byla aplikovana ma-
nualni lymfodrendaz s bandazemi s cilem snizit
otok prst, tvorbu defektli a pfedev§im masiv-
ni prosak tkanové tekutiny obéma ploskami,
ktery nejvice pacienta limituje svym mnoz-
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stvim a sekundarnim zépachem. Béhem této
fyzikalni terapie se vSak postupné zvySovala
lymforhea a po 9 dnech se v zaprsti obou no-
hou za¢aly tvofit buly s pevnym krytem a €irym
obsahem, do priméru 1 cm. Proto byla tato
terapie po 14 dnech ukon¢ena. Jedinym pozi-
tivem aplikace manualni lymfodrenaze a ban-
dazi v tomto konkrétnim pfipadé bylo znatelné
zmékeeni jizevnatych tkani obou lytek.

V roce 2002 byla provedena lymfoscinti-
grafie obou koncetin se zavérem: dpInd bloka-
da lymfatické drendze dolnich koncetin - radi-
ofarmakum po celou dobu vySetfeni méstnalo
v misté aplikace, nezobrazily se lymfatické
cévy ani uzliny, nebyl patrny transport radiofar-
maka podkozim. Také byla doplnéna skiagra-
fie nohou (viz obr.), na které jsou patrny tézké
zmény skeletu, ageneze 5. prstu a metatarzu
vpravo, fibularni deviace kloubl. Pfi barevné
duplexni sonografii byly popsany alterace pru-
toku na tepnach levé dolni konéetiny ve smyslu
poststenotickych zmén, vyznamné zmény v.s.
jiz v ilické oblasti (vlevo monofazické toky na
a. femoralis com., distalnéji s ndznakem turbu-
lence, a. poplitea priichodnd, pomalé nizkood-
porové prutoky, vpravo aa. femorales com. et
spf. s monofazickymi toky, ale bez vyraznéjsi
alterace rychlosti, a. poplitea volné prichodna,
trifazicky tok), normaini toky na hlubokém Zil-
nim systému femoropoplitediné oboustranné.
V dospélosti zatim nebyla zopakovéana angio-
grafie dolnich kongetin.

Laskavosti firmy Mucos byla v lednu t.r.
pacientovi dana moznost ovlivnit stav dolnich
konCetin cestou systémové enzymoterapie.

Obrazek 1. RTG nohou
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Obrazek 2. Celkovy snimek

Obrazek 3. Detail pravé nohy

Zagal uzivat preparat Wobenzym drg. v dévce
20 tablet denné (7-6-7) a zatim bez redukce
davky tato medikace trva. Zmény po 10 mési-
cich shruji takto: Kdze proximalnich 2/3 bérct
se zacelila, tj. vymizely bodové eroze, erytém
i mima macerace. Uzaviely se téméf vSechny
eroze na nohou a distélnich ¢astech bérc, do
plochy se rozsifila hlubokd ulcerace pravé no-
hy, celkovy pocet defektl se tedy sniZil - vpra-
vo z 12 na 7, maximum bylo 23, vlevo z 8 na
3. Ustal prosak lymfy ze zaprsti, z plosek trva
dle viemu pacienta ve stejné mife, vyrazné se
omezil zapach provazejici postizeni. Zvétsily se
obvody konCetin od kotnikl distalné — v drovni
kotnik(i 0 2cm, pfes véechny prsty 0 5¢cm obou-
stranné. Vymizela macerace meziprsti. Uzivani
Wobenzym drg. nebylo provazeno zadnymi
vedlej$imi neZzadoucimi ucinky. Posledni ataku
plné Klinicky rozvinutého erysipelu pacient pro-
délal v dubnu 2002, v dobé uzivani systémové
enzymoterapie byla peroréini antibiotickd 1é¢ba
ordinovana 1x praktickym lékafem pro zarud-
nuti v oblasti levého ramene a levého kotniku
soucasné, celkové symptomy pfitomny nebyly.

Diskuze

Systémova enzymoterapie se v soucas-
né dobé jevi pro naSeho pacienta jako jediny
mozny konzervativni postup, ktery by mohl
a ¢astecné jiz zlepSil extrémni postizeni dol-

nich konéetin kongenitalnim lymfedémem,
ulceracemi i prodélanymi operacemi.

Farmakologické efekty téchto kombinova-
nych enzymovych preparatli zasahuji na trovni
téméF vSech patofyziologickych mechanizmd,
které vyvolavaji a udrzuji lymfedém. V pfipadé
jiz piné vyvinutého lymfedému jsou schopny
vyrazné zlepsit trofiku indurované a sklerotizo-
vané tkané a umoznit lymfoterapeutovi efek-
tivnéjsi fyzikalni 1é¢bu s dlouhodobéjsim efek-
tem. Jsou schopny redukovat nebo eliminovat
komplikace lymfedému, jako jsou lymfatickd
pistél, erysipel a mykézy (7).

Domnivam se, Ze po otekdvaném zlep-
Seni trofiky mékkych tkani koncetin bychom
mohli znovu pfistoupit k bandazovani prstu
a nohou, a to i pfes prvni neuspéch fyzikal-
ni terapie, a pokusit se tak ,zvratit" tok lymfy
z nohou a prstl centripetalné. Dosud nebylo
objasnéno, od jaké etdZe bércl jsou lymfatika
zachovéna (stehna lymfedémem postizena

Literatura

nejsou). Krajnim feSenim zdstdva amputace
nohou a proteticka nahrada, s velice nejistym
hojenim pahylu —i o této moznosti byl pacient
informovan.

Zavér

Pfi kongenitalnim lymfedému, nejen na
podkladé aplazie lymfatickych cév, je poda-
vani systémové enzymoterapie spolu s techni-
kami lymfodrendze a bandazovanim metodou
volby (1, 4). Z dostupnych preparétli je opti-
malni Wobenzym drg., obsahuijici proteinazy
trypsin, chymoptrypsin, bromelain, papain,
amylazu, lipdzu, pankreatin a flavonoidovy gly-
kosid rutin. Jejich proteolyticky, fibrinolyticky,
antiedematdzni, edém-protektivni a reologicky
efekt vedou ke zlep$eni trofiky mékkych tkéni.
Nezanedbatelny neni ani jejich vliv na slozky
imunitniho systému a efekt vehikula, kterym
proteinazy zajistuji zvySené koncentrace anti-
biotik v krvi i tkanich (6).
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