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Lymfaticky systém je soucasti obéhového a imunitniho systému. Selhanim mizniho systému vznika lymfedém, je zpGsobeny nerovnovahou
mezi transportni kapacitou lymfatického systému a objemem vzniklé lymfy. Lymfedém je zavazné, chronicky probihajici onemocnéni.
Postihuje zejména koncetiny. Pfic¢iny lymfedému jsou vrozené (primarni) a ziskané (sekundarni). Nejspolehlivéjsi a nejobjektivné;jsi
diagnostickou metodou je tiifazova radionuklidova lymfografie (lymfoscintigrafie). Lé¢ba lymfedému je komplexni, zahrnuje manudlni
mizni drenaz, intermitentni pfistrojovou pneumatickou kompresi, kompresivni vicevrstevné bandazovani a rehabilitacni cvi¢eni s ban-
dazi. Lymfedém je soucasti mnoha syndromu.
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Diagnosis and treatment of lymphoedema

The lymphatic system is part of the circulatory and immune system. Clinical failure of the lymphatic system arises lymphedema and is caused
by imbalances between the transport capacity of the lymphatic system and the resulting volume of lymph. Lymphoedemaiis a serious, ongoing
chronic disease, and are particularly affected limb. The causes of lymphoedema are congenital (primary) and acquired (secondary). Reliable
and objective method is the three-phase radionuclide lymphography (lymphoscintigraphy). Treatment of lymphoedema is complex, includes
manual lymph drainage, intermittent pneumatic compression, bandaging and rehabilitation. Lymphoedema is a part of many syndromes.

Key words: lymphoedema, lymphatic drainage, lymphoscintigraphy, compression bandaging, instrumental presoterapie, angiodysplasy.

Uvod

Lymfedém je klinickym projevem selhani
mizniho systému, je zplsobeny nerovnova-
hou mezi transportni kapacitou lymfatického
systému a objemem vzniklé lymfy. Lymfedém
je charakterizovan ctyfmi zékladnimi znaky —
nadbytkem proteind v intersticiu, nadbytkem
tkdnového moku v intersticiu, chronickou za-
nétlivou reakci a nadbytkem depozit fibrotic-
kych tkani. Jde o zdvazné, chronicky probihajicf
onemocneni (1).

Anatomie

Lymfaticky systém se sklada z lymfatickych
uzlin, sleziny, thymu, Peyerovych plakd a lymfa-
tické tkané roztrousené v jatrech, plicich a kost-
ni dfeni, coz jsou dlleZité soucdsti imunitniho
systému a lymfatickych cév, které transportujf
lymfu z mezibunécného prostoru do systémové
cirkulace. Lymfatické cévy zacinajf slepé v inter-
sticiu jako prelymfatické intercelularni stérbiny,
poté pokracuji jako inicidlni lymfatické cévy.
Vzajemnym anastomadzovanim vznikd lymfoka-
pildrni sit. Ze sitf lymfatickych kapildr se utvarejf
prekolektory a kolektory. Do prabéhu kolektord
jsou vmezeteny lymfatické uzliny. Spojenim jed-
notlivych kolektor( vznikaji mizni kmeny (ductus
lymphaticus dexter, ductus thoracicus s rozsi-
fenim nazvanym cysterna chyli), které odvadéjf
lymfu do centrainiho Zilnfho systému.

Fyziologie

Lymfaticky systém zajistuje transport mizy
zmezibunécného prostoru do systémoveé cirkula-
ce. Hlavnim Ukolem miznich cév je odvadéni mak-
romolekuldrnich latek, zplodin latkové vymény
ztkéni a jejich transport do krevniho fecisté, dale
absorpce tukd z tenkého stieva a jejich transport
do jater. Lymfatické kapildry jsou mechanickym
naraznikem udrzujicim tkénové napéti.V prabéhu
miznich cév jsou vmezefeny miznf uzliny, které
funguiji jako fagocytarni filtry a probihd v nich
fada imunitnich pochodd. Denné vzniké priblizné
dvacet litrd tkdfového moku, z toho devadesat
procent se vstiebava zpét do Zilni ¢asti kapilar
(jednd se o vodu s rozpusténymi krystalickymi
mikromolekuldrnimi latkami), deset procent se
odvadf lymfatickym systémem (makromoleku-
larnf latky s osmoticky vdzanou vodou). Denné
tedy vznikajf pfiblizné dva aZ Ctyfi litry mizy, kterd
obsahuje osmdeséat az dveé sté gramU proteind.

Etiologie a klasifikace

Priciny lymfedému jsou vrozené (primarni)
a ziskané (sekundarni).

U primdrniho lymfedému je podkladem
vrozené postizeni lymfatickych cest.

Podle véku manifestace se rozdéluje na
lymphoedema congenitale (pfftomny jiz pfi na-
rozenf), lymphoedema praecox (manifestace
pred 35. rokem veku) a lymphoedema tardum
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(manifestace po 35. roce véku). Tato klasifikace je
jednou z nejbéznéjsich v klinické praxi.

Dalsi klasifikace vychézi z lymfografického
ndlezu. Jedna se o aplasticky lymfedém (nezob-
razuji se zadné lymfatické cesty), hypoplasticky
lymfedém (mensi mnoZstvi lymfatickych cest, nez
je norma), hyperplasticky lymfedém (vétsi pocet
normaélnich nebo sirsich lymfatickych cév).

Jiné klasifikace vychdzeji zanatomické lokali-
ty postizeni miznfho systému (ductus thoracicus
a cysterna chyli, kolektory, fibroza hilu lymfatic-
kych uzlin apod.), nebo ze zpUsobu dédi¢nosti
(sporadicky, dedi¢ny).

Sekunddrni lymfedém vznikd nasledkem
obstrukce lymfatickych cest nebo lymfatickych
uzlin. Vyvolan muize byt celou fadou pricin (in-
fekce, trauma, maligni onemocnéni, zanét, imo-
bilita, vendzni onemocnéni, postradiacni zmeény
apod) (2). Vzhledem k prevladajici lokalizaci pri-
marniho lymfedému distélné se nékdy nazyva
tento typ lymfedému jako distéIni a sekundami
lymfedém — proximalni.

Komplikace

Nejcastéjsi komplikaci lymfedému jsou
infekce. Typické jsou mykdzy, z bakteridlnich
infekci zejména erysipel. Vzacnou, avsak letal-
ni komplikaci je vznik maligniho bujenf v te-

Stewart-Treves, oznacuje se tak vznik lymfan-
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Tabulka 1. Déleni stadii lymfedému

Latentni lymfedém (stadium 0)

Tiha a napéti v postizené oblasti bez viditelnych zndmek otoku.

Diagnostika je pouze lymfoscintigraficka.

Reverzibilni lymfedém (stadium |)

Otok manifestujici se po zatézi,

ktery mizf pfi dlouhodobé elevaci dané lokality.

Ireverzibilni lymfedém (stadium I1)

Otok fixovany, nemizici pfi dlouhodobé elevaci.

Elefantiaza (stadium Ill)

Fibrotizace podkozi, monstrézni otoky,

omezend hybnost dané koncetiny.

giosarkomu v terénu chronického lymfedému
vzniklého nejcastéji po ablaci prsu pro karcinom.
Byl popsén i pfipad vzniku lymfangiosarkomu
u lymfedému primarniho (3). Prdmérna doba od
operace po vznik sarkomu je 10 let. Klinicky se
tato neoplazie manifestuje jako jednotlivé nebo
mnohocetné modrocervené noduly s metasta-
zovanim zejména do plic. Nemélo obtézujici je
nervové postizeni, které se projevuje dysestezi-
emi, paresteziemi az atrofii nerv(, poruchy hyb-
nosti, kontraktury, ankylézy, deformace patere,
chylothorax a chyloascites.

Diagnostika lymfedému

Nejddlezitéjsi pro stanoveni diagndzy lymfe-
dému je podrobna anamnéza spolu s klinickym
vysetfenim.

V anamnéze patrame zejména po trauma-
tech, operacnich zakrocich, ozafovani a ostatnich
onemocnénich. Déle je stézejni doba vzniku
otoku, vyvolavajici a zhorsujici faktory.

Pti klinickém vysetreni si vsimame sympto-
mU lymfedému. Pro lymfaticky otok je typickeé,
Ze je zpocatku mekky, postupné se viak stava
tuzsim. Manifestace primarniho lymfedému je
nejcasteji na periferii (tzv. distaIni typ). Sekundarni
lymfedém zacind pod prekazkou a postupuje
smérem k periferii (tzv. proximalni typ). V sedm-
desati péti procentech pfipadl se jedna o asyme-
tricky unilaterdInf téstovity mékky otok. Pfi tlaku
prstu na lymfedematickou tkan dojde k vytvorent
delsi dobu perzistujici prohlubné. Toto stadium se
podle tohoto testu nékdy oznacuje jako ,pitting
edema”, trva véak pomeérné kratce a velmi rychle
dochdzi k rozvoji fibrotizace podkoZi, kterd je pro
lymfedém typicka (4). U pacientd se déle popisuje
pozitivita ¢i negativita Kaposi-Stemmerova zna-
menf (nemoznost vytvoreni koznifasy na druhém
prstu dolnf koncetiny). Kaposi-Stemmerovo zna-
meni je pozitivni zejména u primarniho lymfedé-
mu. Prsty na nohou nabyvajf otokem kvadratnf
charakter s ostrymi hranami na stranach. Dalsimi
prvnimi zndmkami lymfedému je setfeni kontury
axilovy slachy, omezeni viditelnosti Zilnich pletent
na dorzu ruky nebo na nértu nebo prosaknutf
zadnf axilarnffasy. Kize postizené oblasti je bleda
se sklonem k poceni a hypertermii. Dalsi kozni

zmeény zahrnujf lymfostatickou verukézu, papilo-
matdzu, hyperkeratdzy, velmi obtézujici lymfatické
pistéle a chyloderma. Postupné dochazi k fibro-
tizaci az fibrosklerotizaci podkozi. Sklerotizace
podkoZi mize byt v nékterych pfipadech tak
masivni, Ze dojde naopak ke zmenseni prdmeéru
koncetiny postizené lymfedémem. Koncetina je
na pohmat tuha a omezené pohyblivd. Mohou
se vyskytovat i drobné eroze a ulcerace. Typickym
znakem je vypad ochlupeni v postizené oblasti.
Nehledé na etiologii lymfedému prochazi vyvoj
¢tyfmi plynule na sebe navazujicimi stadii (tabul-
ka 1). Klinicky obraz lymfedému vsak nemusi byt
vzdy vyhranény a typicky. Subjektivné pacienti
udavaji zejména pocity tihy a napéti v postizené
oblasti.

Pro objektivizaci otoku se nékdy pouzivaji
pomdicky, a to od krej¢ovského metru po slozité
a pomeérné nakladné pfistroje, jako jsou pero-
metry, optoelektronické volumometry a 3D
laserové skeny. Pfistroje se pouZivaji zejména
pfi kontrole efektu probihajici terapie, pro vé-
decké Ucely nebo pro pfesné méfeni obvodu
a tvaru pfi vyrobé kompresivnich pomucek
zhotovenych na miru. Déle je mozno méfit
teplotu klize pomoci termometrie, bioelek-
trickou impedanci a Harpendovym kaliprem
zadnf axilarnf Fasu.

Z rutinnich laboratornich testu se nejcastéji
u lymfedému vysetiuji hormony 3titné Zlazy,
glukoza, krevni obraz, FW, CRP, urea, kreatinin,
kyselina mocova, albumin a celkové bilkovina
pro posouzen( pfidruzenych onemocnéni, kom-
plikaci a zavaznosti lymfedému.

Mezi pomocné zobrazovaci metody patfi
lymfografie, a to bud' vizudlni, izotopova (lym-
a nejobjektivnéjsi metodou minimalné zatézujicf
pacienta je trifdzova radionuklidova lymfografie
(lymfoscintigrafie). Umozriuje posouzeni funk-
¢nosti lymfatického systému, zejména jeho
transportni funkce, a to kvalitativné i kvanti-
tativné. V hrubych rysech je schopna zobrazit
i morfologii mizniho systému. Pro zobrazeni
se pouziva lidsky albumin znaceny izotopem
technecia ®™Tc. Aplikuje se 0,1-0,2 mililitrd ra-
diofarmaka do klze. Jeho transport miznim sys-
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témem se kontroluje gama kamerou po tficeti
a Sedesati minutach, v klidu a po zatézi. Zndmky
lymfedému jsou asymetrické ¢i zadné zobrazent
regionalnich lymfatickych uzlin, dermal back
flow, asymetrické zobrazenf lymfatickych cest
a pfitomnost kolaterélnich lymfatickych cest.
Kontraindikace tohoto vysetfenf je téhotenstvi.
Presnéji Ize anatomické pomeéry zobrazit rent-
genovou kontrastnf lymfografii. Je pouZitelna
pouze u sekundarniho lymfedému. U primérni-
ho lymfedému je tato metoda kontraindikovana
pro moznost rozvoje retikuloendotelidini reakce.
Jde o podrazdéni endotelu miznich cév olejovou
kontrastni latkou, coZ vyvoldva dalsi zanétlivou
reakci a prohloubenf snizené transportni kapaci-
ty lymfatického systému. Pfi vizudlni lymfografii
se aplikuje do kize 0,2-0,5 ml patentni modfi.
Viyuziva se zejména pred pifmou lymfografii pro
vizualizaci lymfatickych cév pro pfimou aplikaci
rentgen kontrastni latky (5).

Pro vizualizaci mékkych tkanf v postizené
oblasti nebo pri diferencidlni diagnostice se
uplatnuje vysetieni pomoci pocitacové tomo-
grafie (CT) nebo nukledrni magnetické rezonan-
ce (NMR), Ize pouzit i rentgen meékkych tkanf
(obdoba mamografie). Nukledrni magneticka
rezonance vyborné zobrazuje mekké tkané,
je schopna odlisit tuk a vodu. Charakteristické
znamky lymfedému jsou ztlusténi kize, fenomén
medové plastve (podkoZi), pfitomnost volné te-
kutiny v podkoZi, fibroza a dilatované lymfatické
cévy. NMR je vhodna zejména pfi vysetfovani
déti. Kontraindikaci je klaustrofobie, pfitom-
nost kovovych implantatd a kardiostimuldtoru
a nékdy je kontraindikaci téZ velikost postizené
oblasti. CT vysetfenti je levnéjsi a dostupnéjsi nez
NMR, zobrazenf je viak ponékud horsi.

V posledni dobé se provadi ultrasonogra-
fické zobrazovani mekkych tkanf v terénu lym-
fedému. Postupné se zacinaji tvofit standardy.
Pouzivé se linedrni sonda (7,5 MHz) (6).

Pfi podezfeni na malignitu se provadi bio-
ptické a nasledné histologické vysetienia v né-
kterych pfipadech vysetfeni pozitronovou emis-
ni tomografil.

Nesmime zapominat, ze lymfedém mdze
byt soucasti rdznych syndromd a angiodysplazif.
Je proto nutné komplexnia ddkladné vysetrent,
zejména u détskych pacientd. Neékteré Castéjsi
syndromy jsou uvedeny nize.

Terapie

Lécba lymfedému je komplexni, dlouhodo-
b3, ¢asove i persondlné naro¢na. Terapii lym-
fedému je potfeba zahdjit v¢as. Optimalni je
kombinace fyzikalni a medikamentdznf 1écby.
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Béhem terapie je nutno objektivné kontrolovat
jeji vysledky, mozné nezddouci ucinky a vyskyt
komplikaci lymfedému.

Fyzikdlni terapie zahrnuje manualni mizni
drendz, intermitentni pfistrojovou pneumatickou
kompresi (presoterapii), kompresivni vrstevné
bandadzovani a rehabilita¢nf cvi¢eni. Manualnf
lymfodrendz je pfijemna, nebolestiva a jemna
technika, pfi niz lymfoterapeut pomoci special-
nich hmatd mé za ukol posilit plvodni, dosud
zachovalou resorpcnf a transportni funkci miz-
niho systému. Pristrojova presoterapie pomaha
lymfoterapeutovi a spocivé v osetfeni postizené
oblasti, nej¢astéji doIni ¢i horni koncetiny pfistro-
jem s vicekomorovymi navleky. Navlek je spojen
s programovatelnym pfistrojem, ktery podle za-
sad manuélnilymfodrenaze pod tlakem nejlépe
30-50 mm Hg plInf jednotlivé komory navleku
(7). V nékterych lokalitdch (napf. hlava, jazyk,
krk) je jedinou a nejdUlezitéjsi terapeutickou
moznosti manudlni lymfodrendz. Kompresivni
bandazovani navazuje vzdy na manudlni lym-
fodrendz, jeho funkci je udrzeni redukovaného
objemu. Technika bandédzovani je narocna a je
nutné jeji provadeni vyskolenym persondlem.
PouZiva se vicevrstevna bandaz kratkotaznymi
elastickymi obinadly. V mistech anatomickych
nerovnostf (za kotnik, dlan atp.) nebo v mistech,
kde je potfeba vétsi komprese, se pouzivaji pry-
7ové inlaye. Po stabilizaci objemu se predepisu-
ji kompresivni punc¢ochy nebo navleky (lll.-IV.
kompresivni tfidy), vétsinou zhotovené na miru.
Rehabilitacni cvi¢eni vede vyskoleny pracovnik
a vzdy se provadi s bandazi.

Lécba otokd vétsinou probihd ve dvou fézich.
V prvni fazi je snaha o co nejvétsi redukci obje-
mu - faze redukce otoku. Trva tfi az Sest tydnd,
béhem této doby se denné provadi manualnf
lymfodrendz (event. i pfistrojova presoterapie),
poté se osetfené oblasti vyvazi vicevrstevnou
bandézi a déle je nutné denni cviceni s bandazi
a rezimova opatreni.V druhé fazi — féze udrzovaci
—se denné aplikuji kompresivni navleky, kompre-
sivni puncochy (Ill. =IV. kompresivni tfidy) nebo
elasticka kratkotazna obinadla, pacient denné
cvicia Cetnost provadéni manualni ¢i pristrojové
presoterapie se odviji od tize postizeni (8).

Farmakoterapie

Hlavni snahou farmakoterapie je dosaze-
ni v&tsi transportni kapacity mizniho systému,
stimulace fibrinolyzy, snizeni kapilarni filtrace
a ovlivnéni zilniho navratu. Drive uzivana diu-
retika nemaji v [é¢bé lymfedému své opodstat-
néni. Néktera z venofarmak maji i lymfotropni
vliv. Nej¢asteéji pouzivanymi jsou mikronizovany

diosmin, hesperidin (napf. Detralex), troxerutin.
Maji dobry terapeuticky efekt, zejména v pfipa-
dech kombinace lymfedému a chronické Zilni
insuficience. Nejhojnéji jsou vsak uzivané pro-
tedzy (systémové enzymoterapie, Wobenzym).
Ucinek protedz je proteolyticky, fibrinolyticky,
analgeticky, reologicky, antiedematézni a aktivujf
fadu imunitnich bunék. Plsobi zejména na zmék-
¢enf indurovanych tkanf a zlepsujf jejich trofiku.
Pouzivaji se profylakticky i po chirurgickych zakro-
cich. V nékterych pfipadech se injek¢né aplikuje
do fibrotickych tkani hyaluronidaza. Bohaté je
farmakoterapie komplikaci lymfedému. Z nejcas-
téjsich bakteridlnich komplikacf se jedna o erysi-
pel. Viyvolavatelé erysipelu — beta-hemolytické
streptokoky — jsou stale dobre citlivé na penicilin,
a proto je penicilin lékem prvni volby. Minimalni
doba podavaniantibiotika je devét dni. Pfialergii
na penicilin je Iékem druhé volby makrolidové
antibiotikum. Lymfedém je ¢asto doprovazen
mykotickymi onemocnénimi zejména dolnich
koncetin. K1é¢bé téchto onemocnénijsou vhod-
n& antimykotika ve formé roztokd, zasyp(, krémd
(na mokvava loZiska nebo v zapatkovych ob-
lastech) nebo masti (na sucha loZiska). Vétsina
antimykotickych extern patfi mezi azoly, které
jsou sirokospektré. Uzké spektrum zaméfené na
kandidy maji polyeny. Naproti tomu allylaminy
vykazujf lepsi U¢innost na dermatofyty nez na
kandidy. Antiviroticka terapie se doporucuje pfi
rozséhlych herpetickych infekcich u rizikovych
pacientl nebo pfi rizikové lokalizaci. Pfi vzniku
ekzémovych zmén se pouzivaji emoliencia a kor-
tikosteroidni externa. Pfi nejzavaznéjsi komplikaci
vzniku lymfangiosarkomu je lé¢ebnymi moznost-
mi radioterapie a chemoterapie.

Chirurgické metody se provadéji velmi zfid-
ka (zhruba 19% pacientl) a v pfisné indikovanych
pfipadech. Jedna se o rekonstrukéni vykony na
lymfatickych cestach nebo jde o symptomatické,
odlehcujici, liposukéni odstranéni zmnozené
podkozni tkané. Podminkou pro liposukénf vyko-
ny je pfedchozi maximalni redukce lymfedému.
V tzv. bezkrevnosti se v epifascidlnim prostoru
rozrusuje a odsava lipohypertrofickd a fibroti-
zovana tkan, ihned po vykonu je na koncetinu
nalozen elasticky névlek. Nadale je nutné prova-
déni komplexni terapie otokU. Dfive pouzivané
masivn{ resekéni vykony postizenych oblastf
(Bafinkova operace) se pro nepfesveédcivé a mu-
tilujici vysledky dnes jiz neprovadéj.

Jako doplnujici terapie se v literature nékdy
uvadéji masazni vibracni strojky, biostimulacni
lasery, ultrazvuk, magnetoterapie, hypertermie
a iontoforéza. Pfedmétem soudobého vyzkumu
je genovd terapie.
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Rezimova opatieni

Vyhybani se teplotnim extrémdm, jako je
sauna, horké 1dzné, horké sprchy, dlouhodo-
bé cestovéani v horkém klimatu. Ochrana kdze
pred infekci. Ochrana kize pred bodnuti hmy-
zem, mechanickym ¢i chemickym traumatem.
Opatrné provadeni pedikdry a manikdry. Nenf
vhodné provaden( akupunktury &i ockovani
do postizené oblasti téla. Vyhybani se tésnému
odévu ¢izaskrceni dané oblasti (prsten, hodinky,
ale i mérenf tlaku apod.). Pri delsim cestovani je
nutné polohovani postizené koncetiny. Z dalsich
vseobecnych doporucent je vhodné dodrzovani
zdravého Zivotniho stylu.

Angiodysplazie a syndromy
spojené s lymfedémem
(tzv. LE-AD syndromy)

LE-AD syndromy - jednd se o angiodyspla-
zie manifestujicf se jako lymfedém, podkladem
je porucha lymfavaskulogeneze a lymfangio-
geneze. Patii mezi né pres Ctyficet syndrom
s rlznou deédi¢nosti, které jsou doprovézené
poruchami rstu, dysmorfiemi, abnormalitami
mozku a o¢f, hluchotou, defekty kostf, kardio-
vaskuldrniho a gastrointestindlnfho systému.
Nejzndméjsije Milroy lymfedém —typ | a Maige
lymfedém — typ Il,, oba s autosomalni domi-
nantni dédi¢nosti. Nize jsou uvedeny nejcastéjsi
syndromy v klinické praxi.

Klippel-Trenaunay syndrom (synonyma:
angioosteohypertroficky syndrom) se klinicky
manifestuje primarnimi varixy, koznimi névy
typu névus flammeus a hypertrofii koncetin.
Prestoze je lehce zvysen krevni pritok po-
stizenou koncetinou, diky zvysenému pru-
toku v névech nejsou pfitomny zadné arte-
riovendzni fistule. V nékterych pfipadech je
pfidruZzena hypospadie a ¢aste¢ny nebo Uplny
srast prstld. Porucha vzniké ve velmi ¢asném
nitrodéloznim vyvoji s primarnim postizenim
angiogeneze (9, 10).

Parkes-Webertiv syndrom (synonyma:
Robertsonova velkd koncetina, mnohocet-
né arteriovendzni fistule) se klinicky podoba
Klippel-Trenaunay syndromu, ale prevazujict
jsou mnohocetné vrozené mikroskopické ar-
teriovenozni fistule, které mohou vést az k sr-
dec¢nimu selhdvani. V klinické praxi se oba syn-
dromy nékdy smésuji a syndrom se oznacuje
jako KTW syndrom (Klippel Trenaunay Weber
Syndrom nebo Klippel Trenaunay Parkes Weber
Syndrom).

Sturge Weber Dimitri syndrom (synonyma:
encefalotrigeminalni angiomatdza, leptomenin-
gedini kapildrné — vendzni angiomatdza) je cha-



rakterizovan angiomy mozkovych plen, glauko-
mem, asymetrif rlstu, neurologickym deficitem
a pfitomnosti névu flammeu obliceje.

Proteus syndrom (synonyma: Elephant
Man Disease) je malformace charakterizovana
gigantizmem &astf rukou nebo nohou, asymetrif
koncetin, plantarnimi hyperplaziemi, hemangio-
my, lipomy, lymfangiomy, epidermalnimi névy,
makrocefalif, kranidInimi hyperostézami a nad-
mérnym rdstem dlouhych kostf.

Noonan syndrom (synonyma: Noonanové
syndrom, muzsky Turner(v syndrom, zensky
pseudoturnerdv syndrom) je charakterizovan
malou postavou, krénfm pterygiem, ptézou,
kostnimi abnormalitami, hypertelorizmem,
hormonalnimi dysbalancemi, kryptorchizmem,
Cetnymi srde¢nimi malformacemi a rznym
stupném mentalnf retardace. Soucasti tohoto
syndromu je popisovan v nékterych pfipadech
primarni lymfedém. Fenotypove tento syndrom
odpovidé Turnerovu syndromu, ale postihuje
obé pohlavi a genotyp je normalni.

Turner syndrom (synonyma: Bonnevie-
Ullrich syndrom) je syndrom vyplyvajici z po-
ruseného gonadalniho vyvoje. Fenotypové
jsou postizeny Zeny s monosomii pohlavnich
chromozom a vyplyvajicim karyotypem 45, X.
Pacientky jsou malé postavy s nediferencovany-
mi pohlavnimi organy, sexudlnim infantizmem,
krénim pterygiem, cubiti valgi, zvySenou hla-
dinou gonadotropnich hormont a snizenou
hladinou estradiolu. Cast&ji nez v normalni po-

pulaci nalézdme primarni lymfedém dolnich
koncetin.

Lymfedéma-distichiasis syndrom — autoso-
malni dominantné dédi¢né onemocnéni. Piftomné
poruchy jsou aberantni o¢nifasy, srdecni poruchy,
extraduralni cysty, rozstép patra a lymfedém dol-
nich koncetin.

U Yellow nail syndromu je popisovano
Zluté zbarveni nehtd, chronickd plicni infekce,
pleurdini efuze, bronchiektazie a lymfedém dol-
nich koncetin.

Secretantiv syndrom oznacuje sekundarni
lymfedém vznikly arteficidlné po opakovanych
traumatizacich pfi sebeposkozovani pacienta.

Miinchhausentiv syndrom oznacuje sekun-
darni lymfedém vznikly arteficidlné po opako-
vanych traumatizacich pfi poskozovani druhou
osobou.

Zavér

Lymfedém je zdvazné, chronicky probihajici
onemocnéni. NejdUlezitéjsi je pfi vysetfovani
pacienta na lymfedém predevsim myslet. Pfi
jeho terapeutickém ovlivnént je potfebna dlou-
hodoba spoluprace a vzdjemna ddvéra pacienta,
|ékare a lymfoterapeuta.

Prevzato z Interni Med. 2010; 12(1): 36—40.
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