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Generalizované otoky jsou z velké ¢asti sekund4arnim
projevem fady jinych zédkladnich onemocnéni, napft.
glomerulopatii, perikarditid, méstnavé srde¢ni nedosta-
te¢nosti, jaternich chorob apod. Z 1é€ebného hlediska m4
pfi jejich vyskytu rozhodujici vyznam v&asné a spravné
rozpoznéni vyvoldvajici pii¢iny.

U &4sti chorob provizenych generalizovanymi otoky se
mezi patogenetickymi mechanismy jejich vzniku uplatiiu-
je ve vyznamné mife i fada okolnosti, které lze charakte-
rizovat jako "komplexni zatéZové situace”. Tyto situace
jsou relativn& ¢asté i pfi vykonu vojenské sluzby. Proto je
neziidka ped dkol diferencidlni diagn6zy otokii postaven
‘1 1ékai’ zabezpedujici zdravi vojdkid. Stanoveni kone€né
diagndzy nenf vZdy snadné, nejednou vyZaduje i pouZiti
celé fady modernich diagnostickych postupt.

Jednou z moZnych pfitin generalizovanych otokl -
i kdyZ vzdcnych - je hypoproteinémie na podklad€ posti-
Zeni lymfatického systému, které je spojeno s dnikem
plazmatickych bilkovin do tréavici trubice. Do této skupiny
neobvyklych pii¢in edémi se fadi i popisovany piipad
mladého nemocného muZe.

Patofyziologické poznamky

Zabezpeteni fyziologickych funkcilymfatického systé-
mu je podmin&no cirkulaci lymfy od mista jejtho vzniku
pies tok lymfatickymi cévami a uzlinami aZ po visténi do
#ilnfho ob&hu (7).

Onemocnéni, pii kterych dochézi k porude cirkulace
lymfy, jsou z etiopatogenetického hlediska rozdélovana
do dvou skupin - na kongenitiln{ (dédi¢n4 a nedéditn4)
a sekundérni. Postizeni lymfatického systému miZeme
rozlifit na periferni, centralni a sdruZend (3, 4).

Abnormalni lymfografické nilezy mohou zobrazovat
aplazii, hypoplazii, velmi vzicnymi ndlezy jsou hyperpla-
zie s lymfangiektiziemi aZ varikozitami, které vétSinou
vznikaji na podklad® vrozené slabosti stény lymfatickych
cév a insuficience jejich chlopni (4, 6).

Popis piipadu

V listopadu 1989 byl piijat k hospitalizaci na I1. interni
kliniku fakultni nemocnice v Hradci Krilové 16lety
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nemocny s ndhle vzniklymi otoky dolnich kondetin
a vicek. Rodinnd a osobni anamnéza byla bez pozo-
ruhodnosti. Tyden pied pfijetim se nemocny zd&astnil
nékolikadenniho branného kursu s pobytem v piirodé
spojeného se zvysenou fyzickou zatéZi. Fyzikilni nilez
byl krom& generalizovanych otokli a jemného systo-
lického Zelestu v prekordiu normélni, nebyly znimky
malnutrice.

Nejdiilezitéj§i laboratorni hodnoty zji§téné pfi pfijeti
uvidime v tabulce 1. Z abnormélnich nilezii dominuje

Tabulka 1
Laboratornf nidlezy u nemocného pii pFijeti a na konci
hospitalizace

Ukazatel (jednotka) [referentni listopad prosinec
rozmezi] 1989 1989
hmotnost (kg) 67 63
vi¥ka (cm) 176 176
FW (mm/h) 6 16
hemoglobin (g/1) 163 149
trombocyty (x10%) 243 296
leukocyty (x10%) 5,6 53
neutrofily (relat. j.) 78 69
eozinofily (relat. j.) 5 4
monocyty (relat. j.) q
lymfocyty (relat. j.) 10 19
celkovd bilkovina (g/l) [<67-81 g/l] 37 66
albumin (g/1) [<35-52 g/1] 26 47
fibrinogen (g/1) [2-4g/1) 12 14
vépnik celk. (mmol/l) [2,2-2,6 mmol/l] 1,85 2,13
cholesterol [< 5,5 mmolA] 53 49
celk.(mmol/l)
triacylglyceroly (mmol/1) [<1,5 mmol/] 0,92 1,68
moé + sed. negat. negat.
kvantitativni negat. negat.
proteinurie
IgG (g [6,0-16,0 g/1] 4,7 6,2
Ig M (g/l) [0,8-2,2 g/l] 1,69 1,44
IgA (gh) [0,8-3,5 g/] 1,0 1,2
CIK - PEG (x10% [<50] 12 23
C-3 komplementu (g/1) [0.55-1,2 /1] 0,96 0,72
C-4 komplementu (g/1) [0,20-0,5 gN1] nevys. 0,24

nizk4 hladina celkové bilkoviny, albuminu, fibrinogenu,
imunoglobulinu G, celkového kalcia a dile progredujici
lymfopenie. Vysledky rendlnich funkci byly normaélni,
kvantitativni proteinurie byla opakovang negativni. Proti
jaternimu pokozeni svédCily normélni hodnoty jaternich
testhi, normélni scintigraficky, ultrazvukovy a biopticky
ndlez (&. 547509, dr. Dvoiatkovd, PAU HK). Poruchu
pankreatické sekrece jsme vyloutili normélnimi hodno-
tami aktivity amylaz v séru a v mo¢i, vyZetfenim stolice na
zbytky, Spofa-gnost Pankenzan testem a glukdzo-tole-
ranénim testem. Nezjistili jsme poruchu resorpce
(normdlni vysledek D- xylozového testu, vitaminu B12
v séru, beta-karotenu v séru). Imunoskin test svédcil pro
anergii organismu.

Pii RTG hrudniku, RTG Zaludku a duodena, b&Zné pasi-
Zi tenkym stievem a irigografickém vySetieni byly zjisté-
ny normalni nilezy. UZ vy3etfeni biicha a retroperitonea
neprokdzalo patologické zmény na zobrazenych orgi-

nech, nebyla patméi lymfadenopatie, nebyl ascites.
Pii echokardiografii byl shledin hemodynamicky ne-
vyznamny prolaps mitrdlni chlopné. Abnormalni nilez
izotopové péanevni lymfografie (obraz zmnoZeni parai-
lickych uzlin vlevo) nds prfimél k provedeni kontrastni
lymfografie s nislednym CT vy3etfenim biicha a hrudni-
ku (paty a osmy den po kontrastni lymfografii). Kontrastni
latka byla nalezena ve velkém mnoZstvi ve zcela
atypickych lokalizacich: v mezenteriu, ve sténé stfevni,
v oblasti porta hepatis, v hilu sleziny, v axildrnich uzli-
n4ch, ve vnitfnim mamamim fetézci. Mimofadné bylo
difdzni prostoupeni pankreatu lymfangiektatickou siti
(obrazek 1 - 3). CT vySetfeni potvrdilo normalni poméry

Obr. I Snimek bficha v $ikmé projekci pri kontrastni lymfografii zobra-
zuje mnohocetné rozsdhlé lymfangiektdzie s pfevahou v retroperitoneu

na jednotlivych zobrazenych organech a vylou¢ilo lymta-
denopatii. Nemocny. uddval tfeti den po kontrastni
lymfografii v&&i mnoZstvi stolice zelené barvy.
Pfitomnost kontrastniho oleje ve stfevnim lumen se ndm
piiobou CT vySetfenich jednoznaln& prokdzat nepodafilo.
VySetieni ztrat izotopem znaceného albuminu stolici
a ztrat alfa-1-antitrypsinu ve stolici jsme z technickych
diivodd nemohli provést. Makroskopické ndlezy pfi
gastroduodenoskopii a kolonoskopii stejné jako zhodno-
ceni bioptickych vzorkii byly normalni. V ifjnu 1990 jsme
provedli biopsii tenkého stfeva, ve tfech odebranych
vzorcich sliznice jejuna byl zjiSt®n naprosto normdlni
nalez (¢. 567292, dr. Langr, PAU HK). Genetické vy3etie-
ni neprokazalo chromozomalni odchylku. Bé¢hem hospi-
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talizace, kterd trvala 36 dni, byl
nemocny afebrilni. Byla mu
poddna dieta s vy38im obsahem
bilkovin a redukovanym mnoZ-
stvim tukd, albumin byl nahra-
zen infiizemi. Ve tfetim tydnu
hospitalizace postupn& zalaly
ustupovat otoky. Laboratorni
hodnoty na konci pobytu uvadi-
me v tabulce 1 - kromé pfetrva-
vajici leukopenie se ostatni
hodnoty normalizovaly. Ne-
mocny byl propuitén do doma-
ciho o3etfovani s doporu¢enim
pokrafovat v dietnich opatfe-
nich. P¥i kontrolni hospitalizaci
v fijnu 1990 se nemocny t&il
dobrému zdravotnimu stavu,
otoky se neopakovaly, klinické
a laboratorni nélezy byly na-
prosto normalni.

Rozprava

N4¥ nemocny byl pfijat pro
generalizované otoky hypopro-}
teinemického piivodu. Byla
zjist€na hypogamaglobuli-
némie, hypokalcémie a lymfo-
penie. Pfiinu stavu jsme
objasnili pomoci kontrastni
lymfografie s CT vySetfenim.
Témito zobrazovacimi meto-
dami byly prokdzény lymfgn-
gicktaktické zmé&ny Vv duting
bii¥n{ i mimo ni a piitomnost
kontrastni olejové litky na
nékterych mistech mezenteria
a ve sténg stievni. Tento nélez
povaZujeme za prikaz lymfo-
enterdlnfho zkratu, piestoZe
nebyla kontrastni litka jedno-
znadn¥ zachycena ve stfevnim
lumen. Diagnostika lymfoente-
rélnich zkratd se opird vedle |
pritkazu zvySenych ztrét znace-
ného albuminu stolici a nov&ji
i ztr4t alfa-1- antitrypsinu stolici

Obr.2 CT - vySetfeni - axidlni Fez v iirovni pankreatu - zobrazena rozsdhld lymfangiektatickd sif v pankreatu

piedeviim o histologicky obraz Obr. 3 CT - vySetfeni - axidln( Fez pii dolnim okraji pankreatu - zachycena lymfangiektatickd sif pankreatu
edému sliznice a dilatovanych a depozita kontrastni ldtky v mezenteriu a ve sténé stfevni

lymfatickych cév v submukdze.

Foldi uvadi, Ze kde tato vySetfeni nelze pouZit nebo kde
jsou negativni{ opakované stievni biopsie, potvrzuje
diagnézu lymfografickd detekce lymfangiopatickych
zmé&n v mezenteriu (6).

Poruchy cirkulace lymfy se mohou klinicky projevovat
rozli¢nymi nilezy, ale v&tSinou diive nebo pozdéji docha-
zi pfi t&chto stavech k dniku lymfy. S ndlezy hyper-
plastickych lymfatickych cév, tzv. lymfangiektazif, se
setkivime v oblasti gastrointestinilniho traktu nebo
mohou byt postiZeny pouze jednotlivé organy (10), existu-
ji v8ak piipady s difiiznim postiZenim lymfatického systé-
mu. Vedle ztrit lymfy stolici jsou popisovany i dalsi

nilezy - chylotorax (2, 6, 8, 9), chyl6zni ascites (6, 7),
lymfokutanni a lymfovenézni pi¥téle (3, 6, 11).

Pfi tniku lymfy dochédzi ke ztritim bilkovin, hlavng
albuminu a imunoglobulinu G, vZdy je zachycena progre-
dujici lymfopenie (6), proto se tyto stavy fadi mezi
sekundérni imunodeficitni onemocnéni s velkym rizikem
infek&nich komplikaci (14, 15). U na¥eho nemocného
béhem hospitalizace i v prib&¢hu daldiho sledovén{
k rozvoji infek&nich komplikaci nedoslo.

Etiopatogeneze lymfatickych abnormalit ziistdva i pies
velké 1sili v poslednich letech stile ne zcela vyjasnéna.
V téch piipadech, kdy se onemocnéni poprvé projevi
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v détstvi ¢i rané dosp€losti, se usuzuje na vrozené
abnormality. U téchto nemocnych je v literatufe uddvan

primé&my v&k vyskytu prvnich symptoméi onemocnéni.

okolo 10 let, nejpozdé&ji se prvni symptomy objevily v 28
letech (12). Pokud se prvni piiznaky objevuji pozd&jinebo
se prokaZi abnormalni nilezy na riznych organech, jedna
se vétdinou o sekundirné vzniklé lymfangiopatie (6). Mezi
nejastéji piiciny obstrukce lymfatickych cév pati tumo-
1y, z&ndty, traumata (3, 6, 12). V literatuf'e jsme nalezli
ojedin€lé piipady, kdy lymfangiopatie byla zjiiténa
u systémového lupus erytematodes (5), sklerodermie (13),
u syndromu Zlutych nehtii (7). ProtoZe jsme u naSeho
nemocného nezjistili Zddné jiné onemocnéni a vzhledem
ke zcela mimorddnému rozsahu lymfatickych zmén,
domnivéme se, Ze by se mohlo jednat o vrozené postiZeni.
Je zndmo, Ze tvorbu-a cirkulaci lymfy miZe ovliviiavat
fada faktord, napf. teplota, 1éky, hypoxie (3). Foldi (6)
popisuje, Ze hormondlni zm&ny v adolescenci mohou mit
vliv na cirkulaci lymfy, kde u predisponovanych jedinci
miuZe za urlitych okolnosti dochazet ke zvySenému obje-
mu lymfy, ¢imZ se zvySuje tlak v lymfatickych cévich,
ktery miiZze zpisobit aZ ruptury lymfangiektazii. Toto
povaZujeme za nejpravdépodobnéj$i mechanismus proje-
vu onemocnéni i1 v naSem piipadg.

Mimot4dny néilez lymfangiektatické sit€¢ pankreatu,
ktery jsme prokazali u na¥eho nemocného, jsme
v dostupné literatuie nenalezli. Dilatace intra-
pankreatickych lymfatickych cév jsou nachdzeny
u akutnich i chronickych 1ézi pankreatu, v&etn¢ muko-
viscidézy (6). My jsme viak i pies velky rozsah zmén
poruchu sekregni funkce pankreatu nezjistili.

Lécebn4 taktika pfi dysplaziich lymfatického systému
z4visi na rozsahu postiZeni. U ndlezi, kde neni moZné
chirurgické feSent, je v 16¢b€ na prvnim misté volby dieta
s omezenim tukd. Pii podiavani MCT oleju (kde jsou
mastné kyseliny s dlouhym fetézcem nahrazeny kyse-
linami se stiednim fetézcem) dochdzi k vyraznému pokle-
su objemu lymfy (triglyceridy o stfednim fet€zci se
vstiebdvaji pifimo do portdlntho ob¢hu) s naslednym
snizenim tlaku v lymfatickych cévéich. Vysledky této
16¢by jsou podle literatury rozpomé, v n&kterych pifipa-
dech je viak popisovan velmi dobry dcinek (2, 9, 12, 13,
14, 15). U naSeho nemocného doSlo. k normalizaci
klinického i laboratorniho obrazu b&hem hospitalizace
jeSt¢ pfed zahdjenim podivani diety s MCT oleji, tj.
v dobé&, kdy nemocnému byla poddvana pouze b&Zna dieta
s omezenym mnoZstvim tukil a intravendzné albumin.
Domniviame se, Ze na uzivéru lymfoenterdlniho zkratu -
a tim na dosud trvalé dprave - se mohly podilet zanétlivé
az fibr6zni zmény lymfatického systému, které jsou popi-
soviany po kontrastni olejové lymfografii (1, 3).
Nezbytnym piedpokladem tohoto mechanismu je
predchazejici dprava objemovych a tlakovych poméri
v lymfatickém systému.

Piipad na%eho nemocného ukazuje jednu ze vzacnych
pii¢in hypoproteinemickych otokti - dysplazii lymfa-
tického systému s lymfoenterdlnim zkratem. Mecha-
nismus projevu a zpétné dpravy stavu k normalnimu
laboratornimu a klinickému obrazu zistivi neobjasnén.
Pokldddme proto za vhodné nemocného dlouhodobé
sledovat i v budoucnosti.

Souhrn

Je popsin piipad 16letého nemocného s ndhle vzniklymi
generalizovanymi hypoproteinemickymi otoky, hypoga-
maglobulinémii, hypokalcémii a progredujici lymfopenii.
Kontrastni lymfografii a CT vySetfenim byl prokéizéin
lymfoenterdlni zkrat, difizni lymfangiopatie, vletng
bizardni lymfangiektatické sit€¢ pankreatu. Po tfech
tydnech hospitalizace otoky vymizely a abnormélni labo-
ratorni ndlezy se upravily. Provedend vySetieni nezjistila
jinou pfi¢inu hypoproteinémie a sekundérni lymfangio-
patie, proto autofi usuzuji na vrozené postiZeni. Je disku-
tovano 0 mozném efektu kontrastni latky pouZité pfi
kontrastnj lymfografii naregresi lymfoenterilniho zkratu.
Po dvanftti mésicich je nemocny pfi kontrolni hospi-
talizaci v dobrém zdravotnim stavu, bez otokil,
s normalnimi klinickymi a laboratornimi nalezy.
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