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Lymfedém genitalu
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Lymfedém genitalu je vzacny, ale vyrazné ovliviuje kvalitu Zivota pacienta. M{iZze se vyskytovat samostatné nebo doprovazi
otok dolnich koncetin. Déli se na primérni a sekundarni. Vy3etfeni zahrnuje anamnézu, krevni testy, v¢etné venerologického
vysetieni, pfistrojova vysetieni: lymfoscintigrafii, v ramci diferencidlni diagnézy RTG plic, MR, kolonoskopii a biopsii kiize. Terapie
je konzervativni a chirurgickd, ¢asto kombinovana. Zdkladem konzervativni 1é¢by je komplexni dekongestivni terapie, ktera je
vzhledem k lokalizaci otoku obtiznéji proveditelnd na rozdil od koncetinovych lymfedém. Nejcastéjsim typem chirurgické [écby
jsou resekéni vykony v oblasti stény bfisni, scrota, penisu a vulvy.

Kli¢ova slova: lymfedém genitéalu, komplexni dekongestivni terapie, chirurgicka l1écba, lymfotaping.

Genital lymphedema

genital lymphedema is a rare condition but it substantially impairs quality of life. Isolated genital lymphedema can occur, frequent-
ly it is together with lymphedema of the lower extremities. Genital lymphedema is classified as primary or secondary disorder.
The investigation includes history, blood tests, venereology testing, lymphoscintigraphy, X-ray of the lungs, MRI, colonoscopy,
skin biopsy. The therapy is a conservative, surgical or combined therapy. The conservative therapy is the complex decongesive
therapy which is more diffucult due to the localisation. The most common surgical therapy is the resectional procedure of the

abdomen wall, scrotum, penis or vulva.

Key words: genital lymphedema, complex decongestive therapy, surgical therapy, lymphotaping.

Uvod

Lymfedém genitalu se maze vyskytovat
samostatné nebo v kombinaci s lymfedémem
dolnich koncetin. Déli se tedy podobné ja-
ko u koncetinovych lymfedému na primarni
a sekundarni. Primarni lymfedém vznikd na
podkladé vrozené poruchy vyvoje lymfatickych
cév a uzlin, mlze se projevit po narozeni nebo
nasledné v kazdém véku (obr. 1). Odvodné lym-
fatické cévy scrota a penisu u muze a labii u zeny
mohou byt postizeny rliznym zplsobem: jedna
se bud' o aplazii nebo hypoplazii lymfatickych
cév, o valvularniinkompetenci nebo o obliteraci
lymfatickych cév. Uzliny mohou byt fibrotizo-
vané ze znamych nebo neznamych ddvod( (1).
Primarni lymfedém se vyskytuje samostatné,
kdy vznika jako nahodna mutace nebo mize
byt soucasti nékterého ze syndrom? (2).

Sekundarni lymfedém genitdlu muize mit
rlizné priciny: operace, trauma, radioterapie,
nadorova infiltrace, infekce — bakterialni, virové
i parazitarni (eryzipel, herpetické infekce, filari-
6za, TBC), venerologické choroby (syfilis, lym-
phogranuloma venereum), vzacné pficiny jsou
Crohnova choroba, hidradenitis suppurativa,
vaskulitida, sarkoiddza (obr. 2 a 3). Rizikové fak-
tory pro rozvoj sekundarniho lymfedému jsou:
rozsah operace, pocet odstranénych lymfatic-
kych uzlin, radioterapie, zavaznost infekéniho
onemocnéni, pfipadné jeho recidivy, obezita,
pfidruzené choroby pacienta (2, 3).

Genitalni lymfedémy jsou ¢astéjsi u muzl
nez u zen, primarni lymfedém genitalu zen
je extrémné vzéacny. U Zen vznika sekundarni
lymfedém genitélu nejcastéji po lymfade-
nektomiich pfi klasické nebo laparoskopické

Obr. 1. Primdrni lymfedém

operaci pro gynekologicky nddor. | po disekci
inguindlnich uzlin se lymfedém mize projevit.
PFi samostatné dlouhodobé kompresi odvod-
nych lymfatickych cév v oblasti labia majora,
ke které dochazi napfiklad u zen zdvodnich
cyklistek, muze vzniknout lymfedém labii.
U muzl je v 65 % postizen penis i skrotum,
ale kazdy orgdn muze byt postizen zvlast.
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Obr. 2. Sekunddrni lymfedém

Otok muize postihnout i prepubickou oblast.
Mezi Castéjsi priciny patfi operace prostaty
a penisu pro karcinom spojené s disekci uzlin
panve ainguiny (1).

Incidence

Incidence lymfedému genitélu neni zna-
ma. Primarni lymfedém je vzacny, u sekundar-
niho zavisi na pficing, i sekundarni lymfedém
genitalu je vzacny (2, 3).

Vysetreni

Vysetfeni zahrnuje anamnézu, objek-
tivni vysetieni a popis lokdlniho nélezu,
laboratorni testy a pfistrojova vysetieni.
Anamnéza mé vSechny soucdsti vieobecné
anamnézy. Rodinnd anamnéza se zaméfuje
na pritomnost otokd v rodiné, osobni anam-
néza na vsechny stavy pred prvnimi projevy
otoku: Urazy, operace, infekce, nddorové
onemocnéni a jejich 1é¢ba. Nynéjsi one-
mocnéni zahrnuje dobu a lokalizaci prvnich
priznakl otoku, vyvolavajici a zhorsujici fak-
tory, Sifeni otoku a jeho chovani vzhledem
k zatézi, teploté okoli, denni a ro¢ni dobé.
Objektivni vysetfeni se provadi pohledem
a pohmatem. Popisuje se lokalizace otoku,
jeho charakter, kozni zmény a pfipadné za-
tuhnuti v podkozi (2).

Doporucené krevni testy zahrnuji krevni
obraz, kalcium, zelezo, albumin, celkovou

bilkovinu a angiotenzin konvertujici enzym,

ledvinové a jaterni parametry, RRR, TPHA
a sérologii chlamydii. V nékterych p¥ipadech
se zvazuje provedeni kozni biopsie s nasled-
nym histopatologickym vysetfenim vzorku
(k vylouc¢eni nadorové infiltrace, koznich me-
tastaz). V endemickych oblastech je nutno
vyloucit také filaridzu. Zlatym standardem
pristrojového vysetieni je lymfoscintigra-
fie. Provadi se aplikaci koloidu zna¢eného
radionuklidem a snimdnim jeho aktivity pfi
prichodu lymfatickym systémem a akumu-
lace v uzlinéch.

Mozna je i pfima RTG kontrastni lymfo-
grafie, kterd se provadi skrotdlné nebo bi-
pedalné. Relativné nova zobrazovaci tech-
nika je lymfografie s indocyaninovou zeleni
(ICG), kterd umoznuje rychlou vizualizaci toku
lymfy v redlném case, bez radiac¢ni zatéze.
Vysetfeni ale neni v sou¢asné dobé dostup-
né na vsech pracovistich. Dal$i moznosti je
lymfografie pomoci magnetické rezonance
s vyuzitim paramagnetické kontrastni latky
(gadolinium), kterd se aplikuje intersticidlné
podkozné s naslednou masazi v misté ap-
likace. Posuzuje se pocet lymfatickych cév
a uzlin a jejich funkce. V ramci vylouceni
vzacnych pficin otoku genitalu se provadi
v indikovanych pfipadech RTG plic, pokud
je podezieni na sarkoid6zu, kolonoskopie
s biopsii k vylouc¢eni Crohnovy choroby, CT
nebo MR pii podezieni na panevni karcinom
nebo retroperitonedlni fibrézu (2, 4, 5).

Diferencialni diagnostika

Pro diferencialni diagnostiku je dalezity
¢asovy udaj trvani otoku, kdy jej délime na
akutni, subakutni a chronicky, dtlezity sub-
jektivni udaj je pfitomnost bolesti. Akutni
bolestivy otok muzského genitalu mGze byt
zpUsoben torzi varlete, epididymitou nebo
orchitidou, inkancerovanou hernii nebo
priapismem, pfi¢inou dale mlze byt trau-
ma, venerologické choroby (gonokokova
infekce, chlamydiova infekce, herpes proge-
nitalis, syfilis), jiné infekce: erysipel, scabies.
Pfi akutnim nebolestivém otoku muzského
genitalu se mGze jednat o filaridzu, hydro-
kélu, hernii, Kawasakiho syndrom, Hénoch
Schonleinovu purpuru, kontaktni alergicky
ekzém nebo jako dlsledek pankreatitidy.
Priciny subakutniho otoku muzského ge-
nitalu jsou varikokéla, Crohnova choroba,
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sarkoidoéza, hidradenitis suppurativa, me-
tastazy nadorového onemocnéni, karcinom
varlete. Akutni i subakutni otok mlze prejit
do chronického stadia, poskozenim lymfa-
tickych cév nebo uzlin vznika sekundarni
lymfedém (6).

Pficiny otoku zevniho genitalu u Zzen jsou
podobné: vulvovagindini infekce — venerolo-
gické choroby: syfilis, gonokokova a chlamy-
diova infekce), jiné infekce filariéza, erysipel,
zanétlivé choroby - sarkoidéza, Crohnova
choroba, hidradenitis suppurativa, nddorové
choroby, metastézy, lokdlni trauma, gravidi-
ta, ovaridlni hyperstimulace, obezita spojena
s imobilizaci (7).

V neposledni fadé je nutno vyloucit otok
interniho pavodu: srdecni selhani, pokrocilé
renalni selhdni, trombdza Zil, hypoproteiné-
mie, zvlasté u leZicich pacientl je diky gra-
vitaci oblast genitdlu obzvlasté k otokiim
nachylna (1).

Klinicky obraz

Otok postihuje izolované zevni muzsky/
zensky genital, mGze byt ale zaroven v oblasti
podbiisku az obou dolnich kvadrantt trupu,
Casto je zaroven pritomen otok dolnich kon-
Cetin. KGze mlze byt normalni barvy nebo
rdzné zarudld, postupné ztlustéla, mohou byt
pfitomny kozni zmény a lymforhea. Otok je
zpocatku mékky, postupné dochézi v disled-
ku fibrotizace podkozi k zatuhnuti (2). Otok je
rdzného stupné od diskrétniho postizeni po
otoky velkych rozmérd. U Zeny mohou byt
otekld labia majora a minora a mons veneris
tak, ze dosahuiji velikosti ruky. U muzd mize
otok dosahovat az velikosti lidské hlavy i vétsi.
Penis je pak ¢asto zanofen do edematdzni
tkané a neni vidét. Otekla predkozka muze
vyvolat fimézu a parafimoézu (1).

Subjektivné si pacienti stézuji na pocity
tihy a pnuti, mohou mit mocové potize, po-
ruchy sexudlniho styku, obtéZujici jsou kozni
zmény, lymforhea (8, 9).

Komplikace

Obecné se komplikace lymfedému rozdé-
luji na infek¢ni a neinfekeni. Mezi infekéni fa-
dime eryzipel a mykotické infekce. Neinfekeni
komplikace mohou byt kozni, ortopedic-
ko-neurologické a psychické. Nejcastéjsi
infek¢ni komplikaci je eryzipel s tendenci
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k recidivam. PGvodce nemoci je betahemo-
lyticky streptokok skupiny A nebo G. Koznim
zméndm predchdzi vyrazna a typicka pro-
dromalni faze - zimnice, tfesavka, nauzea,
zvraceni, febrilie, celkova Unava a slabost.
Do 24 az 48 hodin potom dochézi ke vzniku
charakteristickych koznich pfiznakd, kterymi
jsou otok a erytém. Pfi tézsim pribéhu se
rozviji puchyfe a buly. Pro mitigovany erysi-
pel je charakteristické chybéni prodromalni
faze nebo je jen mirna a erytém muaze byt
pouze svétly. Pfi v¢asné a adekvatni terapii
dochézi ke zhojeni ataky do deseti aZ ¢trnacti
dnt. V disledku infekce dochdzi k dal$imu
poskozenilymfatického systému a k progresi
lymfedému (9).

Kozni neinfekéni komplikace jsou chy-
loderma, lymforhea, lymfaticka pistél, lym-
focysta, verrucosis lymphostatica (obr. 4).
Chyloderma jsou spontanné praskajici drob-
né puchyrky na kdzi s obsahem lymfy, rozviji
se v dlisledku pretlaku v miznim systému.
Lymforhea je spontédnni prosakovani lymfy
neporusenou kizi. Vznika pfi vyraznéjsim
nebo néahle vzniklém pretlaku lymfy v posti-
zené oblasti. Dlvodem muze byt progrese
uzlinového postizeni nadorovym procesem
nebo soubéznd dekompenzace jiného sys-
tému (ledvinového, srde¢niho). Lymfaticka
pistél je vytékani lymfy porusenou kazi po
Uraze nebo operaci. Lymfocysta je opouz-
drend kolekce lymfy, ktera vznika v oblasti
genitalu po radikalnich operacich spoje-
nych s lymfadenektomii v disledku poruchy
toku lymfy prerusenim lymfatickych cév.
Verrucosis lymphostatica jsou exofyticky
rostouci bradavi¢naté utvary zpravidla
u chronického dekompenzovaného lym-
fedému. Psychické komplikace v pfipadé
otoku genitalu jsou spojeny nejenom s es-
tetickou strankou, ale predevsim s funkéni-
mi potizemi s dopadem na sexualni Zivot

pacienta (1, 2, 9).

Terapie

Lécba lymfedému genitalu je obtizna,
zavisi na etiologii a stadiu onemocnéni. Déli
se na konzervativni a chirurgickou, ¢asto se
metody kombinuji. Cilem |é¢by je redukce
a stabilizace otoku, minimalné zabranéni zhor-
Sovani otoku. Dalsi cile 1é¢by jsou prevence
komplikaci, zlepsenifunkce a zlepseni kvality
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zivota.V pfipadé, ze etiologie otoku je zndma,
je nutna v¢asna a dostatec¢nd lécba. Infekce ja-
ko je eryzipel vyzaduji celkovou antibiotickou
|é¢bu. Venerologické choroby je nutné Iécit
cilené celkové dle citlivosti. Zanétlivé choro-
by - Crohnova nemoc, Hidradenitis supurativa
se |é¢i protizanétlivymi [éky (5, 11).

Zékladem konzervativnilécby je komplex-
ni dekongestivni terapie, ktera zahrnuje ma-
nualnilymfodrenaz, pfistrojovou lymfodrenaz,
kompresi a péci o klizi. Nedilnou soucasti lécby
jsou pohybové a dechova cviceni, lymfotaping
(obr. 5). Oblast genitdlu je pro konzervativni
|é¢bu na rozdil od konc¢etinovych lymfedéma
slozitéjsi. Manualni lymfodrenaz se pfizpuso-
buje rozsahu otoku a zahrnuje zakladni oset-
feni krku, osetfeni axilarnich a inguinalnich
uzlin, oblasti bedra hyzdé, osetreni stehen,
pfipadné celych dolnich koncetin a hluboké
bfisni dychani. Pro pfistrojovou lymfodrenaz
je uzplsoben navlek, pouziva se navlek zvany
~pampersky” nebo navlek bedra/hyzdé, pfi
postizeni i dolnich koncetin celé kalhoty. Ve
fazi redukce otoku se u muzského genitélu
vyuziva specidlni vicevrstevné bandaze, ob-
vaz se musi prikladat setrné. Nerovnosti je
tfeba vypodlozit. Pro scrotum je mozné vyuzit
kohezivni banddz, kterd neklouze a rovno-
mérné prilne ke klzi. Po stabilizaci otoku se
doporucuje suspenzor nebo elastické kratké
kalhoty. U Zen neni kompresivni |é¢ba také
jednoducha. Pouzivaji se anatomicky tvarova-
né inlaye z pénového materidlu alespori 1 cm
silné, které jsou schopny vyvinout pfislusny
tlak na zevni genitél. Pénovy material by se
mél pfetdhnout tubuldrnim obvazem a Zzena
by méla pouzivat vyménitelné vlozky do
kalhotek k udrzeni ¢istoty. Klinek z pénové
hmoty je nutné pfistfihnout tak, aby nepreka-
zel pii ch@zi. Pénovy dil se vklada do na miru
usitych kompresivnich kalhotek z plose plete-
ného materidlu. Tlak Ize zvySovat pfikladanim
dalsich vrstev pénovych platd. V udrzovaci
fazi po stabilizaci otoku pouzivaji zeny jako
formu komprese elastické spodni pradlo nebo
elastické kompresivni kalhoty s vyplnémi na
pfislusnych mistech. Planovanou novinkou
jsou Sortky Mobiderm Intimate pro obé po-
hlavi (1, 12, 13).

Chirurgicka lé¢ba lymfedému se déli na
vykony kauzalni a symptomatické. Oba pfi-
stupy lze vyuzit i pfi lécbé lymfedému geni-
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Obr. 4. Primdrni lymfedém, lymfostatické veru-
kosity

Obr. 5. Sekunddrni lymfedém, tejpy

télu, ¢astéji se vyuzivaji metody symptoma-

tické. Pro Uspéch chirurgické Ié¢by je nutnd
presna znalost lymfatické drenaze muzského
a zenského genitalu. Kauzalni pfistup pred-
stavuje feseni poruchy lymfatické drenaze
vyusténim lymfatického kolektoru do miz-
niho fecisté (derivac¢ni vykony) nebo néhra-
dou insuficientni ¢asti lymfatik (rekonstrukeni
vykony). Deriva¢ni vykony normalizuji lym-
faticky tok propojenim lymfatického a zilni-
ho sytému, rekonstrukéni vykony obchézeji
neprdchodny Usek lymfatického systému
anastomoézou mezi pfivodnymi a odvodny-
mi lymfatickymi cévami. Tyto pfistupy se
vyuzivaji sporadicky, divodem je, Ze paci-
enti pfichdazi ve stavu s pokrocilym nalezem.
Mezi symptomatické vykony se fadi vykony
resekéni a liposukce. Pravé resekéni vyko-
ny patii mezi nejcasté;jsi chirurgické vykony
v oblasti stény bfisni, scrota, penisu a vulvy.
Operace se provadi pod clonou antibiotik,
kterd jsou aplikovana intraven6zné a podava
se nizkomulekuldrni heparin jako prevence
tromboembolické nemoci. Antibioticka [é¢ba
se prodluzuje na dobu 3 tydnd a zaroven se
doporucuji proteolytické enzymy. S manudlini
lymfodrenazi a kompresi se zac¢ina za 2-3
tydny po operaci, pfistrojova lymfodrenaz
nasleduje pozdéji. Udrzovaci lymfodrena-
Ze podstupuji pacienti poté dlouhodobé,
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vhodnd je minimélné domdci pfistrojova
lymfodrenaz (14, 15, 16).

Cilena farmakoterapie lymfedému obec-
né neexistuje. V nékterych pripadech se do-
porucuje jako podpurnd lé¢ba enzymovymi
preparaty (Wobenzym, Walzym), pfi otocich
i dolnich koncetin venofarmaka (Detralex,
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