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B. Vécny ramec standardu

Bl. Vymezeni vécného ramce standardu

Pouzité pojmy a zkratky:

CT — computerova tomografie

Dif. dg. — diferencialni diagnéza

Event. — eventualng

MR — magneticka rezonance

MZ CR — Ministerstvo zdravotnictvi Ceské republiky
OA — osobni anamnéza

PET — pozitronova emisni tomografie

RA - rodinna anamnéza

Sy — syndrom

VEGF-C — vascular endothelial growth factor C
VEGF-D — vascular endothelial growth factor D

ZP — zdravotni pojistovny

Definice onemocnéni:

M: Pojmy a zkratky

M: Definice

Lymfedém je projevem chronické lymfatické insuficience. Jedna se o vysokoproteinovy otok, vznikly

nahromadénim vysokomolekularnich latek a volné tekutiny v intersticiu ptfi dysfunkci lymfatického

systému a neadekvatni proteolyze. Je vysledkem narusené lymfatické drendze tkani pfi normalni ¢i

naru$ené kapildrni filtraci.

Patofyziologie:

Podstata strukturalnich a funk¢nich patologickych zmén:

M: Patofyziologie

Nejsou-li produkty tkaniového metabolismu odvedeny lymfatickym systémem ani po vyuziti vSech

kompenzacnich mechanismu, vznika insuficience lymfatického systému vyust'ujici v patologicky

stav, ktery se nazyva lymfedém. Vyviji se diskrepance mezi transportni kapacitou lymfatickych cév

a mnozstvim lymfy vznikajici v dané Casové jednotce. Nedostatecné odvadéné bilkoviny, které se

hromadi v intersticiu, jsou pfi¢inou chronického zanétu ktize, podkozi a ostatnich tkani postizené

oblasti. Jsou pfitomny znadmky chronického zéanétu v intersticiu, postizeném lymfatickou

nedostatecnosti a projevujici se nejcastéji v kzi a podkozi. Chronicky zanét spousti kaskadu reakci

riznych bunécnych proliferaci v ¢asovém intervalu i n¢kolika let. Ve tkanich jsou aktivovany

fibroblasty, zmnozuji se kolagenni vlakna, coz vyustuje do fibrozy a sklerézy kize a podkozi.
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Dochazi k hyperplazii tukovych bunék (adipocytl), s naslednou tukovou proliferaci. V epidermis
proliferuji epidermalni buriky, jejichz zmnozeni vede k hyperkeratoze a k papilomatdze. Dochazi
k ektaziim lymfatickych cév, které vedou ke vzniku fistuli a cyst. MiiZze dochazet k hyperplazii, ktera
V kone¢ném stadiu proliferace miize prerist v nadorové bujeni (fibrosarkom, liposarkom,

basocelularni karcinom kiize, lymfangiosarkom, snad i melanom).

Lymfostaza se vSemi svymi negativnimi diisledky postihuje vSechny tkané organizmu, zvlasté
koncetin, tzn. kiZi, vazivo, sténu krevnich cév, nervy, ligamenta, Slachy, svaly a klouby.
Vysledkem je fibroza a skleroza kiuZe a podkoZniho vaziva, zhorSeny metabolismus stény
krevnich cév, edém a zhorSena funkce pohybového aparatu, ktera je jesté umocnéna sniZenou

hybnosti koncetiny v disledku jeji zvétSené hmotnosti a objemnosti.

M: Klasifikace onemocnéni

Klasifikace onemocnéni:

Rozdéleni lymfedému podle klinického stadia:

0. stadium - latentni lymfedém je stav, kdy lymfaticka drenaz je narusena a snizena, ale nedochazi
ke klinické manifestaci otoku, miize byt doprovazen subjektivnimi pocity.

1. stadium - reverzibilni lymfedém je intermitentnim otokem, u kterého je narusen pomér mezi
resorpci a transportem tkanového moku s naslednou stazou lymfy a hromadénim
proteint v intersticiu.

2. stadium - ireverzibilni lymfedém je otokem, u kterého je trvale narusen pomér mezi resorpci a

transportem tkanového moku s naslednou stazou lymfy a hromadénim proteinii
v intersticiu.

3. stadium — elefantiaza je monstrozni lymfedém, jehoz podkladem je chronicka lymfaticka

insuficience provazena deformujici fibroticko-sklerotickou ptrestavbou kize, podkozi

a ostatnich tkani postizené oblasti.

Rozdéleni lymfatické insuficience podle etiologie:

I. Primarni (kongenitalni - dysplazie lymfatického systému):
- nefamiliarni
- familiarni
2. Sekundarni
- iatrogenni (pooperacni, poradia¢ni), pozanétlivy, parazitarni, potraumaticky,
arteficielni,
- maligni (Gtlakem nebo invazi primarniho tumoru nebo metastaz do mizniho

systému)



- kombinované otoky smiSené etiologie (napi. flebolymfedém, lipolymfedém,
myxedém)

- funk¢ni (statické, alimentarni, polékové)

B2. Epidemiologické charakteristiky onemocnéni

M: Vyskyt onemocnéni
Vyskyt:

V CR onemocni roéné kazda 12. Zena karcinomem prsu. P¥iblizn& u 40% z nich se v souvislosti
S komplexni 1é¢bou a vlastni naddorovou chorobou vyvine lymfaticka insuficience, ktera se
V poloving ptipadli manifestuje lymfedémem.

Vyskyt lymfedému v souvislosti s nadory hlavy a krku a nadory malé panve se v soucasné dobé
pohybujem kolem 10%.

Epidemiologicky vyskyt primarniho lymfedému neni piesné znam. Je odhadovan na 10 - 15%
ptipadi lymfedému koncetin. Zakladem onemocnéni je aberace chromozomu s poruchou ristového
lymfatického faktoru (VGF-C, VGF-D). Primarni lymfaticka insuficience nemusi byt béhem Zivota

diagnostikovana, pokud se klinicky neprojevi (latentni lymfedém).

B3. Kvalifikaé¢ni predpoklady

M: Instituce

Instituce:
Lymfologicka zatizeni, pfedevS§im ambulance, jsou zaclenéna do rdmce zdravotnickych zatizeni. Jak
vyplyva z interdisciplinarni povahy oboru, je charakter poskytované péce urCovan potiebami a §iti

ambulantnich i ldzkovych zatizeni, ktera funguji v konkrétnich uzemnich celcich.

M: Personal

Odborny personal:

1. 1ékaii - lymfologové s atestaci v n€kterém zakladnim oboru, ktefi absolvovali

certifikované specializované kurzy s komisionalni zkouskou.



2. lymfoterapeuti - zdravotnicti pracovnici se stfednim a vyssim vzdélanim
(rehabilitaénim, oSetfovatelskym), ktefi absolvovali certifikovany specializovany kurz

s komisionalni zkouskou a pracuji pod vedenim lékate — lymfologa.

M: Technické piredpoklady
Technické predpoklady:
V souladu se stanoviskem MZ CR a ZP se piistrojové vybaveni lymfologickych pracovist’ déli do

dvou skupin:

1. pristroje diagnostické — jsou urceny k métreni objemu koncetin, radionuklidové
lymfoscintigrafii, ultrazvukovym vySetfenim, dale zahrnuji pfistroje pro viceucelova
vySetfeni na radiologickych pracovistich (napt. MR, CT, PET), genetickych a jinych
pracovistich.

2. pristroje terapeutické — vicekomorové piistroje k sekvencni mizni drenazi a dalsi.

Pristroje diagnostické musi byt pro pracovisté dostupné, zatimco terapeutické jsou podminkou

vybaveni lymfologického pracoviste.

Jiné predpoklady:
Prostorové predpoklady — vySetfovna, mistnosti pro terapeutické vykony. Navaznost na

specializovana zdravotnicka pracovisté a na vydejnu zdravotnickych prostredkt ¢i Iékarnu.

C. Proces péce

(Viz vyvojovy diagram 1)

ClL Vstupni podminky procesu péce

M: Anamnéza — klinicky obraz
Anamnéza - klinicky obraz:
Zhodnoceni osobni a rodinné anamnézy, zakladni interni vySetieni (vCetné laboratornich) a
fyzikalni vySetfeni koncetin inspekci a palpaci jsou zakladem ke stanoveni diagnozy poruchy
mizniho ob&hu, lymfostazy a vzniku lymfedému. Tato vySetfeni maji za ukol prokazat piitomnost
otoku koncetiny a vyloucit jinou pfi¢inu otoku nez lymfostazu (Zilni nedostate¢nost, kardialni,

nefroticky, hypoproteinemicky otok, cyklické otoky a dalsi).
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Lymfedém je charakterizovan chladnym, bledym, nebolestivym otokem koncetiny, zprvu mekkym,
pastoznim, posléze tuzSim az tuhym, ktery se objevuje bud’ v distalnich partiich koncetiny (primarni
lymfedém), odkud se $ifi proximalné, nebo pod prekazkou v miznim fecisti, vétSinou v proximalnich
partiich, odkud se $ifi distaln€. Otok ma progredujici charakter. Specificky diagnosticky vyznam
lymfedému dolni koncetiny se pfisuzuje tzv. Stemmerovu znameni (markantni ztlusténi kize a
podkozi na hibetu 2. prstu a vétsinou i palce na konceting). Pozitivni Stemmerovo znameni potvrzuje
lymfostazu, negativni nevylucuje postizeni lymfatického systému. Stejné jako u ostatnich otoki je
pozitivni pitting test (vytvofeni dilku tlakem prstu na postizenou tkai). Konecnym stadiem
lymfatické insuficience miize byt fibrotizace ktize a podkozi a dal§ich mékkych tkani. V takovém
pfipadé muze byt i pitting test negativni.

Klinicky obraz onemocnéni zavisi na typu lymfedému, délce trvani, lokalizaci, koincidenci s jinymi

chorobami a ¢etnosti recidiv sekundarnich infekei (erysipelu).

M: Vstupni kritéria pacienta

1. Pozitivni anamnéza.
2. Typicky klinicky obraz.
3. Subjektivni obtize.
4. Vysledky zakladnich a dopliujicich vysetfeni.
C2. Vlastni proces péce

M: Zakladni vySeti‘eni

Zakladni vysetreni:

Specifick4d anamnéza
Fyzikalni vysetieni
Dopliujici zobrazovaci vySetieni

Laboratorni screening

A N

Genetické vysetfeni dle potfeby

Soucasti fyzikalniho vySetfeni koncetin je méfeni objemu (resp. obvodd) koncetiny. V tivahu pro
mefeni prichazeji i jiné moderni metody, napt. fotometrické, pocitacové a dalsi. Neni-li diagnoza
lymfedému po peclivém provedeni Gvodnich vySetfeni dostate¢né presnd, piinaSeji dopliujici

informace dalsi, predevsim zobrazovaci vySetfeni.



K nejptinosnéjsim patii lymfoscintigrafie, ktera umoznuje posouzeni a vyhodnoceni jak morfologie
mizniho fe€isté v kondetinach, tak i transportni funkce mizniho obéhu (viz: Lymfoscintigrafie —

guidelines pro provadéni vysetieni a jeho interpretaci)

Diferencialni diagnostika

Postihuje-1i lymfaticka insuficience jen jednu koncetinu, nema pfi¢inu v organovém onemocnéni
(srdce, ledviny, myxedém, hypoprotemie apod.). Chronicka lymfaticka insuficience je ireverzibilni,
¢imz se odliSuje od angioneurotickych a cyklickych edému. Je-li otok spojen s prodlouzenim
koncetiny, zvlast¢é v mladém véku, je nutné myslet na syndrom Klippel-Trenaunay nebo
hemihypertrofii. Lipedém je symetricky otok postihujici koncetiny, pfi¢emz konzistence podkozi je
typicka pro hromadéni tukové tkané. Otoky provazené Zilni nedostate¢nosti jsou asymetrické, jedno
nebo oboustranné, mékké, nepostihuji hibet nohy a mohou byt provazeny jinymi symptomy
chronické zilni nedostatecnosti. V diferencialni diagnostice ma rozhodujici vyznam
lymfoscintigrafie, ktera jednoznaéné vylouéi nebo prokaze spoluicast poruchy mizniho obéhu na

vzniklém otoku.

M: Dopliikové vyseti‘eni
Doplnkové vysSetreni:
K dopliyjicim vysetfenim dale patfi zobrazovani pomoci magnetické rezonance, pocitacovou
tomografii ¢i ultrasonografii (s vyuzitim duplexniho dopplerovského zaznamu), fluorescencni
lymfografii, barevnou lymfografii. Tato vySetfeni jsou vysoce specializovand a jejich provadéni

naleZi specializovanym pracovistim s dostate¢nymi zkusenostmi.

M: Lécba

Lécba:

Lécba musi byt vzdy vedena v centru specializované péce - lymfocentru, ve kterém je splnén
pozadavek ndvaznosti péCe lymfoterapeuta na vySkoleného 1ékare - lymfologa a zakladni ptistrojové

vybaveni pracovisté. Lécba se sklada z:

1. Komplexni dekongestivni fyzikalni terapie:
- manualni mizni drenaz,
- pfistrojova lymfodrenaz,
- kompresivni lécba:
- bandéaze vicevrstevné,
- navleky kratkotazné kompresivni (kruhové pleteni — bavina,

ploché pleteni)



- kompresni systémy na suchy zip
- mobiliza¢ni bandaze

- zinkoklihové obvazy

- pohybové a dechova cviceni,
2. Péce o kuzi a rezimova opati‘eni
3. Podpurna terapie
- lymfotejping
- nutrini intervence
- farmakoterapie (proteolytické enzymy, flavonoidy a dalsi)

- komplementarni fyzikalni terapie (hydro-balneoterapie a jiné)

4. Chirurgicka lé¢ba (v indikovanych pripadech)

- Kauzélni:
- derivaéni
- rekonstrukéni

- Symptomaticka:
- liposukce
- resekeni vykony

- Kombinované:
- transpozice lymfatickych uzlin
- dlouhodoba vnitini drenaz (zatim nezavedeno)

5. Komplikace lymfedému a jejich 1é¢ba:

- Dermatologické - prevence a lécba eryzipelu, disledné osetreni drobnych odérek, 1é¢ba
interdigitalni mykozy, sanace fokalnich infekei streptokokového a stafylokokového
puvodu

- Ortopedické - zmrzlé rameno, vertebrogenni obtize

- Neurologické - parestézie, parézy, vertebrogenni obtize

- Onkologické - recidiva zakladniho onemocnéni, lymfangiosarkom

- Psychické a socialni - deprese, izkost, partnerské problémy, sexuologické problémy,

exhausce

M: Casové schéma lééby:
Casové schéma lécby:

Lécba se realizuje ve dvou fazich.



1. V pocatecni fazi intenzivni redukce lymfedému je nutnd kazdodenni 1é¢ba po dobu 4 - 6
tydnu.

2. Ve fazi udrZovaci terapie je nutné¢ pravidelné domaci oSetfeni (pacienti mohou byt
vybaveni pfistrojem pro lymfodrenaz, edukovani v zdkladnich hmatech manudalni
autolymfodrenaze, ev. je vyskolen rodinny pfislusnik, je nutnd denni aplikace
kompresivnich navleku resp. bandazi ¢i jinych kompresnich systému a cviceni), v nékterych

pfipadech dochazka na udrzovaci terapii do lymfocentra v del§ich ¢asovych intervalech.

Lymfedém vyzaduje pievdzn€ celozivotni péci. V piipad€ zhorSeni klinického stavu je nutné
opakovat redukéni fazi a dale pokracovat v ndsledné udrzovaci 1écbé. Schéma racionalni 1é¢ebné
strategie je stanoveno odbornym lékai'em - lymfologem.

Chirurgicka 1écba je provadéna na specializovanych pracovistich. Vybér chirurgického vykonu
z4visi na stadiu onemocnéni. Zatimco v ¢asnych stadiich, pti jesté funkcnich kolektorech, ptichazeji
v uvahu vykony kauzélni, v pozdnich stadiich, kdy pfevazuje lipohypertrofie a fibroza, jsou
indikovany vykony liposuk¢ni a resekéni, event. transpozice lymfatickych uzlin nebo dlouhodoba

vnitini drenaz.

Cs. Podminky ukonéeni procesu péce

M: Vystupni kritéria pacienta
Vystupni kritéria pacienta:
U lymfedému miZe v ojedinélych piipadech dojit v rizném ¢asovém horizontu k vymizeni
klinickych znamek otoku, v nékterych ptipadech i k tiplné normalizaci funkce lymfatického

systému. V téchto ptipadech je mozno 1é¢bu ukoncit. Trvala dispenzarizace je ale nezbytna.

M: Prognéza

Prognéza pacientii:

Lymfatickd insuficience je onemocnéni chronické, které lze vyznamné terapeuticky ovlivnit.
VSeobecné plati, Ze ¢im casnéji je stanovena diagnéza lymfatické insuficience — lymfedému a
¢im casnéji je zahdjena jejich 1é¢ba v odpovidajici kvalité i délce trvani, tim lepsi je prognéza.
Ta vsak zavisi také na stupni fibrotickych zmén v podkozi a compliance pacienta. Po pferuseni

terapie vSak u vétSiny nemocnych postupné dochazi k navratu do ptivodniho stavu. Manifestovany



lymfedém je celozivotnim onemocnénim pacienta a jen pravidelnou a adekvatni 1é¢bou Ize zabranit
vzniku zdvaznych komplikaci a invalidite.

U sekundérniho 1ymfedému muze dojit v rizném c¢asovém horizontu k ﬁplnému Vymizeni otoku.

%

karcinom prsu nebo tumort organti panve a otokd poradiacnich, velmi dobra progndza u vétSiny

otokl potraumatickych nebo po operacich by-passu).

D. VysledKky - kritéria a indikatory kvality péce

Tabulka 1: Vysledky - kritéria a indikatory kvality péce

Cast standardu Kontrolni kritéria Zpisob kontroly

Podminky zahajeni péce Kvalitn¢ odebrana anamnéza, Zaznam v dokumentaci.
Diagnostika + dif. diagnostika.

Proces Vysetieni dle VD. Zaznam v dokumentaci.
Terapie dle VD.

Podminky ukonéeni péce Splnéni vystupnich kritérii: |Zaznam v dokumentaci.

zhojeni kozniho nalezu,

2. vymizeni subjektivnich i
objektivnich obtizi,

3. zvladnuti event.
komplikaci zptisobenych
vlastni 1é¢bou, vlastnim
onemocnénim,

4. laboratorni parametry
V norme,

5. nasledné kontroly
(v ptipadg, kdy
laboratorni parametry
jsou pouze zlepsené
oproti parametriim pfi
prijeti.
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Vyvojovy diagram 1: Diagnostika periferniho lymfedému

A/ Zakladni vySetieni

Pacient s podezienim na lymfatickou insuficienci
(otok, pocit napéti, tihy, bolesti, eryzipel v konéeting aj. )

v

Cilena anamnéza
RA — otoky koncetin, eryzipel, nadory
OA — otoky (vek, lokalizace, ptiCina vzniku, smér $ifeni, komplikace),
nadorova onemocnéni (operace, radioterapie, recidiva), trauma, zanéty, chirurgicky vykon aj.)

|

Zakladni interni vySetieni
Dif.dg. otokt

|

Fyzikalni vySetieni koncetin
(inspekce, palpace; ptitomnost otoku, jeho klinicky obraz, charakter,
lokalizace, rozsah, Stemmerovo znameni, volumometrie aj.)

N

Lymfedém
(primarni, sekundarni, smiseny,
stadium, komplikace aj.)

Nejasny, neurcity nalez
dg. latentniho stadia lymfatické
insuficience
dif. dg. otoku (flebedém, lipedém,

myxedém, systémové, cyklické,
zanétlivé traumatické a jiné otoky)

B/ Dopliiujici vySetieni

Lymfoscintigrafie (LAS)
Ultrasonografie (UZ)

Magneticka resonance (MRI) v
Vypocetni tomografie (CT)

Fluorescencni lymfografie
Bio-Impedance RACIONALNI LECBA

jiné specialni vysetfeni
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Vyvojovy diagram 2: Terapie a monitorace periferniho lymfedému

Sekundarni
lymfedém

)

0.-1. stadium
(latentni stadium)

1.-3. stadium

i

Komplexni
fyzikalni 1écba
+
Farmakoterapie

Komplexni
fyzikalni 1écba
+
Farmakoterapie

Primarni
lymfedém

po 6 més.

Dle klinického
stavu

Komplexni
fyzikalni 1é¢ba
+
Farmakoterapie

Y

Kontrolni
lymfoscintigrafie

normalni nalez

l

Dispenzarizace

patologicky nalez

Dle klinického
stavu
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Vyvojovy diagram 3: Diagnostika a terapie periferniho lymfedému - schéma

Anamnéza + klinické vys.= Diferencidlné diagnosticka ::) Obje lftivjz“j’i‘:i
rozvaha vysetreni
Stanoveni diagnozy
Progrese /
zdkladniho one mocnéni | Farmakoterapie |
R St léceb trat
anoveni lécebné stra egn - Mikrochirurgickd
véetné timingn
- ﬂ m rekonstrukce
nezlepSeni/zhorieni . zlepseni/stabilizace
Zménastrategie?? < Kontrola Ié¢by Pokratovini 1é tby
Transfer
lymfatickych uzlin
il
[Chirurgické lécba ‘#
4
\ Resekee/liposukce |

14



