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Opakované zdureni kréniho lymfangiomu
po kompletni chirurgické eradikaci
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Lymfatické malformace hlavy a krku jsou neobvyklé pficiny cervikofacialnich rychle rostoucich expanzivnich procesa. Lé¢ebné fese-

ni téchto malformaci zavisi od jejich lokalizace a velikosti Iéze. Management déti s rozsahlou rekurujici lymfatickou malformaci vyzaduje

¢asto multidisciplinarni péci zahrnujici otolaryngologa a interven¢niho radiologa. Autofi prezentuji Sestiletého pacienta s kongenital-
nim tézkym rekurujicim lymfangiomem a diskutuji vhodny lé¢ebny postup.

Kli¢ova slova: kongeniitalni, cervikofacialni, lymfaticka malformace, Ié¢ebna modalita.

Recurrence of cervical lymphangioma after complete surgical eradication

Lymphatic malformations of head and neck are uncommon causes of cervicofacial rapidly growing expansive process. The need for tre-

atment for these malformations depends on the location and size of lesion. Management of children with large recurrent lymphatic
malformation often requires multidisciplinary care involving otolaryngology and interventional radiology. We report a six-year-old
patient with congenital severe recurrent lymphangioma and discuss appropriate treatment modality.
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Uvod

Lymfatické malformace (LM) jsou jednim ty-
pem cévnich malformaci a tvoif je masy abnor-
malnich lymfatickych cév, které nejcastéji postihu-
jihlavu a krk s vyskytem 1/2000-4 000 Zivé naro-
zenych déti (1, 2). Otolaryngologové hraji centraini
roli v tymu oSetfujicim tyto pacienty. Standardnf
lé¢ba LM je ablativni s variabilnim Uspéchem,
vyzadujici opakovanou lé¢bu s dlouhodobym
managementem. Zakladnim cilem chirurgické
lécby je kompletni excize s obnovenim funkce
a estetické integrity (3-5). Operacnf pfistup musf
zohledriovat skute¢nost, Ze LM jsou benignim pa-
tologickym procesem, ktery vyzaduje zachovani
vitdlnich okolitych tkani. | kdyz si operatér vzdy
doufa v kompletnf excizi LM, ¢asto je operacnim
vysledkem pouze subtotdlni nebo parcialni resek-
ce LM vzhledem k neurovaskuldrnim strukturam.
I kdyz rezidudIni LM nelze odstranit, nekompletni
excize, vzdy neznamena jeho recidivu.

Popis pFipadu

Sestilety chlapec, ktery je od dvou let véku
dispenzarizovan v hematologické ordinaci's lym-
fangiomem na pravé strané krku, pfisel kvdli
jeho rychlé progresi k doplhujicimu vysetfeni
pomoci magnetické rezonance. Zvétsovani lym-
fangiomu rodice pozorovali posledni 2 tydny,
pacient udaval lokalni bolestivost a dechové
potize zejména po ulehnuti do postele.

Pacient byl z 1. fyziologického téhotenstvi,
porod byl v terminu, porodni hmotnost 36009,
52cm, ockovan kompletné dle kalendére. Kromé
hematologické ordinace byl od narozenf sle-
dovan pravidelné iv kardiologické ordinaci
pro otevienou tepennou ducej s nezavaznym
levo-pravym zkratem. Rodice zdrdvi, sourozence
nema.V hematologické ordinaci byl pravidelné
kontrolovan, ve véku 4 let mu bylo provedeno
ultrazvukové a MRI vysetfeni (obrazky 1-3). Pfi
kontrole za mésic byl chlapec vysetfen ultrazvu-
kem s nalezem mirné redukce LM (obrazek 4).

Pri pfijetf je vpravo na krku patrnd rezistence
velikosti 20 x 20 mm (obrazky 5, 6, 7, 10), nad
niveau, tuhd, palpacné nebolestiva. Rezistence
mu necinila Zadné polykacf potize.

ORL konzilidmi vysetfeni po zhodnoceni
rentgenové dokumentace (ultrazvuk a MRI) do-
porucilo chirurgickou exstirpaci LM v celkové
narkdze. Peroperacné: po identifikaci byly zevni
vetve n. XI preruseny, poté byl tupou preparaci
bez potizi oddélen od tukové tkdné nad pleuroy,
od hlubokych krénich sval a od podklickovych
cév. Dobre ohraniceny Utvar se podafilo exstirpo-
vat bez zjevnych rezidul. Histologické vysetieni
potvrdilo cysticky lymfangiom vystlany endote-
lem s imunohistochemickym prikazem pozitivity
D2-40 (obrédzky 11, 12). Pooperacni pribéh byl bez
komplikaci. Pfi dalsi kontrole za dva mésice po ope-
raci, rodice znova pozoruji v pravé nadklickové
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oblastia na krku vyraznou progresi lymfangiomu.
Bylo doporuceno kontrolnf vysetfeni pomoci ul-
trazvuku a MRI: v nadklickové oblasti a zejména
v mékkych tkanich dorzalni horni ¢asti hrudniku
je pfitomen lymfangiom, v dorzalnf ¢asti Utva-
ru je vysokd intenzita signdld, ventralni ¢asti majf
nehomogenni a zfetelné niz3f intenzitu signald
(obrazky 8, 9). Po konzultaci s otolaryngolem byla
indikovana dalsi chirurgickd exstirpace. Operace
probéhla bez komplikact: byl nalezen lalo¢naty re-
cidivujici lymfangiom, jehoz hranice byly vzhledem
k okolnf fibrotizaci velmi nezfetelné. Lymfangiom
byl uvolnén od klicku, skalenl a trapézu, distéiné
pak od struktur infraklavikuldmi jamy, kam zasaho-
val jednim ¢epem. Pleura nebyla otevfena. V histo-
logickych preparatech byla zachycena tukova tkan
spolu s vazivem, ve kterém byla patrna i granulo-
matdzni reakce s mnohojadernymi histiocyty, dale
piftomny drobné lymfatické uzliny a také prabéhy
nervd. Struktury cystického lymfangiomu byly ob-
klopené vazivem. Pacient byl za tyden propustén
z nemochnice s doporucenim dalsiho sledovant
v odbornych ordinacich.

Diskuze

V leto$nim roce byla provedena rozsah-
14 systematickd review publikovanych ¢lan-
kU tykajicich se lé¢by LM hlavy a krku. Autofi
findlné hodnotili 1205 détskych pacientd,
kteff byli publikovéni v 41 ¢lancich. Vétdina



Obrdzek 1. UZ vysetieni krku ve véku 4 let, v nadklickové krajiné vpravo je
ovalny anechogenni Utvar s jemnymi septy, jde o typicky ultrasonograficky
obraz lymfangiomu
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Obrdzek 3. MR vysetfeni krku ve véku 4 let, T2 sekvence, stejny nalez jako
na obr. 2, ale v axidlnim priimétu

Obrdzek 5. UZ vysetreni krku, ve véku 6 let. Lymfangiom se od posledniho
UZ vysetieni vyrazné zvétsil
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Obrdzek 2. MR vysetieni krku ve véku 4 let, T2 sekvence, koronalni pramét.
V pravém nadkli¢ku je v mékkych tkanich ovélny vyrazné hypersignalni
Utvar — lymfangiom

Obrdzek 4. UZ vysetreni krku, kontrolnf vysetfeni za mésic. Lymfangiom
v mékkych tkanich pravého nadklicku je od posledni kontroly zmensen
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Obrdzek 6. MR vysetieni krku, ve véku 6 let. STIR sekvence, axidIni prdmét.
V- mékkych ¢astech krku vpravo je velky multilokuldrni lymfangiom, je
hyposignélni a v hornf ¢asti je patrna hladinka nad kterou je obsah vyrazné
hypersignéini
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Obrdzek 7. Stejné MR vysetreni jako na obrdzku 6., T1 sekvence axidlné.

V T1 sekvenci je lymfangiom hyposignalni

Obrdzek 9. Stejné MR vysetieni jako na obrdzku 8, T1 sekvence, axialni
pramét. Lymfangiom ma v T1 sekvenci pomérné vysokou intenzitu signald

Obrdzek 11. Sténa cystického lymfangiomu vystlaného endotelem v zéklad-
nim barveni hematoxylinem a eozinem (zvétseni 100x)

Obrdzek 8. MR krku, pooperacni vysetieni, dva mésice po primarni exstir-
paci, STIR sekvence v axidlnim pramétu. V nadklickové oblasti a zejména
v mékkych tkanich dorzélni horni ¢asti hrudniku je pfitomen lymfangiom,
v dorzalni ¢asti Utvaru je vysoka intenzita signald, ventralni ¢asti maji neho-
mogenni a zfetelné nizsi intenzitu signald

Obrdzek 10.V mékkych ¢astech krku vpravo je patrny velky multilokuldrni
lymfangiom (pfed prvni chirurgickou exstirpaci)
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Obrdzek 12. Imunohistochemicky prikaz pozitivity D2-40 v endotelovych
bunkach lymfangiomu (zvétseni 400x)
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hodnocenych publikaci méla formu kazuistik
(90 %). Nejcastéjsi 1écebnou modalitou byla
skleroterapie (41 %), chirurgie (39 %) nebo
chirurgie kombinovana s jinou Ié¢ebnou me-
todou (20 %). Lécebné vysledky neprokazaly
statistickou vyznamnost zadné z uvedenych
modality. Komplikace byly pozorovéany nejcas-
téji u chirurgického fesent, tésné nasledované
komplikacemi po sklerotizaci. Autofi v zavéru
konstatovali, ze na zakladé dnesnich zkusenosti
nelze formulovat standardni doporuceny po-
stup pro management LM (6).

My jsme u naseho pacienta primarné
i po prvnirychlé recidivé lymfangiomu na do-
porucenf otolaryngologa zvolili jeho opera¢ni
exstirpaci. | kdyz je dnes lokaIni sklerotizace
dal$i doporucovanou vhodnou lé¢ebnou mo-
dalitou (picinabil — OK-432, neomycin, doxycy-
klin, alkohol, hypertonicky roztok NaCl aj.), my
jsme zatim u déti tento postup u LM nepouzili
(7, 8). Hlavnim dlvodem jsou relativné casté
nezadouci Ucinky sklerotiza¢nf latky na okolnf
neurovaskularni tkan. Je pravdou, ze podobné
komplikace jsou asociovany i s chirurgickym fe-
senim, ale chirurg pfi operaci ma vétsi moznost

pfedvidat a zrakem kontrolovat pfipadné po-
skozeni. LM jsou do jisté miry mysteridzni Utva-
ry, bylo publikovdno mnoho pfipadl spontdnni
involuce (9). V letosnim roce Méstak O. a kol.
publikovali ojedinélou a neobvyklou regresi
rozsahlé rekurujici LM tvéfe, kterou pozorovali
u své 22leté pacientky pfi podavani kontra-
ceptiva v prlbéhu téhotenstvi (10). Zajimavou
nadéjnou lé¢ebnou modalitu neddvno v tis-
ku predstavil Swetman a kol., ktefi pozorovali
vyraznou regresi LM pfi systémové perorélni
|é¢bé sildenafilem u dvou kojencl s rozsdhlym
lymfangiomem (11). Vysledky jejich dvojité za-
slepené placebem kontrolované studie zatim
v tisku nebyly zverejnény.
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