[YMFANGIOM
ORBITOPALPEBRALN{ OBLASTI

SOUHRN

Cil: Autofi referuji o péti pacientech s lymfangiomem rozli¢ného typu, ktefi byli sledovéni na Oéni kli-
nice Fakultni nemocnice Krdlovské Vinohrady v obdobi 1995-2013 a to individudIné v rozmezi 5-17
let. Problematika lymfangiomu orbitopalpebrdlni oblasti je zde uvedena z hlediska posouzeni vyvoje,
histologické verifikace, léeby a jejich vysledkd.

Metoda: U ctyF chlapci se objevily prvni pFiznaky tumoru v podobé exoftalmu a krvéceni do spojiv-
ky &i do kizZe vicek do 5 let véku. Histologicky byl orbitdlni lymfangiom verifikovén u viech &tyf nemoc-
nych jiz v po&atku onemocnéni. U 1 pacientd se jednalo o orbitdlni typ a jednom pfipadé o frontdlni
a oboustrannou orbitéIni lymfangiomatézu. U jediné divky byly pfitomny pouze zmény ve spojivce a to
v podobé jednostrannych hyperplastickych zmén, pro které byla od svych 13 let sledovana pod fales-
nou diagnézou chronické konjunkfivitidy. Definitivni histologické ovéfeni pouze spojivkového lymfan-
giomu bylo provedeno z diagnostické probatorni biopsie az po deseti letech obtizi po nedspésné lokdl-
ni 1é&b8.

Vysledky: U pacientky s povrchovym spojivkovym lymfangiomem a pacienta s lymfangimatézou bylo
doporugeno jen sledovani. U dvou pacientd s extrakondlnim typem orbitdlniho tumoru byla provedena
totaIni, respektive subtotdlni resekce. V ndsledujicich letech iz trvala remise onemocnéni. U pacienta
s prevazné intrakondlnim typem nddoru, ktery vyvolal pokles vizu v disledku neuropatie zrakového
nervu a cystoidniho makularniho edému byla provedena cilend aktinoterapie linearnim urychlovagem
v dévce 30 Gy po predchozim vypusténi Eokolddovych cyst pod ultrazvukovou kontrolou. Regrese néd-
oru a normalizace zrakovych funkei pretrvévala 17 let.

Zavér: Za G&elnou metodu 16¢by se u extrakondlnich lymfangiomd jevi jeho resekce a u intrakondlni
lokalizace nadoru cilend aktinoterapie linedrnim urychlovacem.

Kliéova slova: lymfangiom orbity, lymfangiom spojivky, lymfangiomatéza, resekce
nadoru aktinoterapie linedrnim urychlovaéem

SUMMARY
Lymphangioma of the Orbitopalpebral Area

Aim: The authors refer about five patients with different types of lymphangioma, who were followed-
up at the Department of Ophthalmology, Faculty Hospital Krélovské Vinohrady (King’s Vinegards), Char-
les University, Prague, Czech Republic, E.U., during the period 1995 — 2013; the follow-up period las-
ted from 5 to 17 years. The lymphangioma of the orbitopalpebral area is discussed according to the
evaluation of the tumor development, histological verification, treatment, and its results.

Methods: In four boys, the first signs of tumor were eyeball protrusion (exophthalmos) and bleeding
into the conjunctiva or palpebral skin before the age of 5 years. In all four patients, the histological con-
firmation of the orbital lymphangioma was performed in the beginning of the disease. In three cases, it
was the orbital type, and the fourth one was frontal type with bilateral orbital lymphangiomatosis. In one
girl, there were present conjunctival changes only, appearing as one-sided hyperplastic changes. For the-
se changes, she was followed-up since her 13 years of age under the false diagnosis of chronic con-
junctivitis. The definite histological confirmation of only conjunctival lymphangioma was done from the
diagnostic probatory biopsy not until ten years of symptoms and unsatisfactory treatment.

Results: In the girl with superficial conjunctival lymphangioma and in the patient with lymphangioma-
tosis, the follow-up was recommended only. In two patients with extraconal type of orbital tumor, the total
or sub-total resection was performed. In the years of the follow-up, the remission of the disease was obser-
ved. In the patient with mostly infraconal type of the tumor, causing decrease of the visual acuity accor-
ding to the optic nerve neuropathy and macular cystoid edema, the focused actinotherapy by means of
linear accelerator treatment with the dose of 30 Gy after previous evacuation of chocolate cysts under
ultrasound control. The regression of the tumor and normalized visual functions lasted for 17 years.
Conclusion: As method of treatment of extraconal lymphangiomas, it seems, it is its resection, and in
the infraconal localization of the tumor it is the focused actinotherapy by means of linear accelerator.

Key words: orbital lymphangioma, conjunctival lymphangioma, lymphangiomatosis,
tumor resection, linear accelerator actinotherapy
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uvoD

Lymfangiom vznikd na vrozeném zékla-
dé a fadi se spolu s hemangiomem mezi
hamartomy. Jejich vznik je vdzdn na tkéng,
které jsou normdlné v oénici pfitomny, coz
pro lymfatické cévy vieobecné neplati. Lym-
fangiom se fadi pro svoji buné&&nou struk-
turu mezi benigni nddory, ale z klinického
hlediska si foto oznageni nezaslouzi. Nema
pouzdro, roste difizné a infiltruje okolni
tkané. Mikroskopicky je lymfangiom tvofen
siti lymfatickych prostord vystlanych endo-
telem a fidkym stromatem s roznym stup-
ném lymfocytarni infiltrace, v ramci které
mohou byt formovany lymfoidni folikuly.
LokélInim chovanim v orbité se tak podobd
nddordm malignim, na rozdil od nich
nemetastazuje [39]. Rozliduji se fi zdklad-
ni klinické formy. Povrchovy lymfangiom
postihuje pouze spojivku projevujici se jako
cystoidni edém, ddle je to samostatny orbi-

Obr. 1 Pacient&. 1.

a - klinicky obraz pfed odsatim éokolddovych cyst a akfinoterapii.

b - klinicky obraz po 1é¢bé po 17 letech.

talni typ, ktery postihuje postseptding orbi-
tu. Kombinovand forma se projevuje pre
a postseptalné ve spojeni s lokalizaci lym-
fangiomu v Ustni dutingé a ve tvafi [13].
Roste pomalu a vytrvale bez tendence ke
spontdnni involuci, nastésti v dospélosti se
vétiinou rUst stabilizuje. Byvd jednostranny,
pFind3i problémy kosmetické, ale i funkéni
poruchy jako je stejnostranny strabismu
a amblyopie. K zakladnimu pFiznaku patii
asymetrie obli¢eje a ocnich 3trbin, a to
plnéj3i tvafe a zdufenim vicek na strané
postizeni. Spojivka byvd postizena v které-
koliv &asti z po&atku v podobé sklovité che-
mézy, kterd prechdzi v cysticky charakter
s lymfangiektaziemi. Klinicky obraz dokres-
luje zv&t3eni kosténé &asti ocnice. Protruze
a dislokace bulbu je proménlivé v souvi-
slosti s néhlym masivnim krvécenim do nad-
oru, které mize byt tézkou komplikaci ohro-
Zujici samotny bulbus. Na spojivce se
projevuje opakovanymi sufuzemi. Zrak je
potom ohrozen natazenim optiku &i kom-
presi jeho nutritivnich cév [39].

VLASTNi POZOROVANI

V predchozi desetileté studii [28] o one-
mocnénich o&nice v dospélosti na O&ni kli-
nice FN Krdlovské Vinohrady v letech
1998-2007 nebyl lymfangiom zafazen,
nebof vznik tohoto onemocnéni u viech sou-
Casné uvadénych péti nemocnych byl v dét-
stvi. Rozhodli jsme se proto pfipomenout
problematiku lymfangiomu z  klinického,
histologického i terapeutického hlediska
v rémci dlouhodobého sledovani 1996~
2013, tedy v pribéhu 17 let.

Pacient ¢. 1

Prvnim pozorovdnim nasi sestavy byl
postizeny, ktery jako jediny byl sledovan,
i kdyz nepravideln&, po celou dobu nasi
studie. V roce 2013 bylo nemocnému 32
let. Pocatek priznakd se datuje od jeho péti
let (1985), kdy pravostrannou protruzi bul-

¢ - ndlez na fundu pravého oka s CME pied lécbou .

d - ndlez na fundu pravého oka po 17 letech.
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bu provdzelo krvéceni do spojivky. Na
krajském mimoprazském pracovidti bylo
provedeno komplexni vy3etfeni. Tumor
podle CT jedté nezasahoval za ekvétor bul-
bu. Byla provedena probatorni excize, kte-
rd odhalila diagnézu lymfangiomu. Po
trech letech nésledovala aktinoterapie celé-
ho orbitdlni prostoru v dévce16,7 Gy/loz.
Stav ddle nékolik let neprogredoval, ale
opakovalo se krvéceni do spojivky. V pro-
bé&hu roku 1995 se znovu objevila postup-
né progredujici protruze. V z4fi 1995 CT
prokdzalo intraorbitdlné nazélné nepravi-
delny Otvar o proméru asi 17 mm o denzi-
t& 50 Hj., kterd se postkontrastn& jen mirné
zvyraznila. Déle byl retrobulbérni prostor
smérem do hrotu oénice vyplnén nehomo-
gennimi masami stejné denzity jako Utvar
nazdln&. Stav déle progredoval, proto byl
v Unoru 1996 pfijat na O&ni kliniku FNKV
k rozhodnuti o dalsim postupu. Pravy bul-
bus byl v 5 mm protruzi a deviovdn zevné
o 10 mm s omezenou motilitou v addukei.
Pod spojivkou nazdlné ve vnitinim koutku

prolaboval prokrvaceny tumor, ktery byl
reduktibilni smé&rem do orbity (obr. &.1q).
Ostatni ndlez na prednim segmentu byl
fyziologicky. Na o&nim pozadi byl patrny
cystoidni makularni edém (CME), lehce
z0zené cévy a papila zrakového nervu
byla ohrani¢end (obr. 1c). VOP
0,33 s +1,0, J.&. 6 kor. nelepsi. (Vlevo
zevni i nitrooéni ndlez byl fyziologicky,
VOL 1,0 nat., J. €. 1 nat.). Transokularni B
scan olnice prokdzal tumor cystického
charakteru s echografickymi zndmkami
typickymi pro lymfangiom: nepravidelnd
vnitini struktura, vysokd reflektivita sept
a nizkd reflektivita interseptalnich prostor
vyplnénych stromatem. Jedna z vétiich cyst
vykazovala ve srovnéni s ostatnimi vy3si
vnitini reflektivitu. Jednalo se o tzv. coko-
lédovou cystu, kterd byla vyplnéna prav-
dépodobné kolikvovanou krvi (obr. 2c).
Po konzultaci s radioterapeuty jsme se roz-
hodli pro opakovani aktinoterapie. Pro jeji
vy$3i G¢innost bylo nejprve nutno vypustit
obsah cyst, s cilem odlehéit tlak na zrako-

i —

Obr. 2 Pacient&. 1.

a - odsdvéni okolddovych cyst pod UZ kontrolou.
b — UZ obraz odsdvdni: jehla s akustickym stinem u éokolddové cysty (Sipka).

vy nerv. Parcidlni odsdti obsahu cyst jsme
proved|i v celkové anestézii pod kontrolou
ultrazvuku (obr. 2a,b). Nésledny stup pro-
truze i zevni deviace o nékolik mm dopro-
vazela i zména obrazu na transokularnim
B scanu, kde bylo patrné zmenseni promé-
ru cyst (obr. 2d). Ndslednd aktinoterapie
prob&hla v dubnu 1996 v patnécti seze-
nich po 2 Gy/loz (celkova dévka 30
Gy/loz). Pouzit byl linedrni urychlovag
a pldnovaci schéma vykryvalo retrobul-
barni prostor az do hrotu oénice v podobé
»dna kalisku”. Tfi mésice po ukon&eni oza-
fovani se protruze zmensila na 1 mm
a zevni deviace poklesla na pouhé 3 mm.
Motilita bulbu byla jiz zcela volnd. Nélez
na prednim segmentu oka byl fyziologicky,
na oénim pozadi se normalizoval ndlez
v oblasti makularni krajiny, VOP 0,66 nat.,
J. & 2. Tii roky po aktinoterapii pravé
orbity, byl jiz prokdzdn normoftlamus jen
s ndznakem zevni deviace. Ndélez na pfed-
nim segmentu byl fyziologicky az na poci-
najici  projev postradiaéni  katarakty

¢ — orbitdlni prostor s Cokolddovymi cystami.

d - regrese ndlezu po odsdti.
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v zadni kofe v podobé miskovitého 2-
3 mm zkaleni. Na oénim pozadi byl fyzio-
logicky nélez. VOP 0,66s +2,5/80 a J.&.
2 obt. s +2,5/80. Pacientovi byly doporu-
eny pravidelné oéni kontroly v misté byd-
liste, které viak z vlastni vile neabsolvoval.
Na nasi kliniku se znovu dostavil az v led-
nu 2013 na z4dost lékaFe z psychiatrické
[é¢ebny, kde byl pacient sledovan pro schi-
zoafektivni  poruchu.  Béhem pobytu
v [é¢ebné se objevilo u pacienta opakova-
né krvdceni do spojivky ve vnitinim koutku
na postizené strané. PFi vysetfeni na nasi
klinice bylo postaveni i poloha bulbu vpra-
vo zcela fyziologické, motilita volnd a také
prostorové vidéni bylo v normé (stereo-
skop, Randot). Ve vnitfnim koutku byla
patrnd drobnd sufuze zdufelé spojivky
(obr. 1b), V daldim ndlezu na pfednim
segmentu byly zfejmé jen nepravidelné
opacity v ¢oéce pod zadnim pouzdrem.
Na fundu byla papila zrakového nervu cel-
kové svétlej3i nez na levé strané, makuldr-
ni krajina jiz fyziologické kontury, cévy

normdlniho kalibru a lehce vinut&j3i (obr.
1d). VOP 0,8 - 0,9 s +0,5/50 a J.&.2
s +0,5/50. Citlivost na kontrast byla v 3,
6, 12 c./st. na hranici normy, jen 18 c./st.
mirné snizena (CSV 1000). Tuto zménu
poklesu potvrdila normdlni citlivost na kon-
trast na levém oku, kde byl nélez celkové
fyziologicky VOL 1,0 nat., J. €. 1.

Celkové byl stav hodnocen po aktinote-
rapii za vysoce uspokojivy. Ndlez na &o&
ce po ozdfeni neprokazoval progresi,
nebot po&dteéni zmény ustoupily i s prak-
tickou normalizaci refrakce. Mirnd atrofi-
zace zrakového nervu mohla byt nésled-
kem vedlejsiho efektu ozéfeni, ale
i dozvukem poruchy vyZivy hlavy zrakové-
ho nervu Gtlakem nutritivnich cév vlastnim
tumorem. Prokrvaceni ve vnitinim koutku
dokreslovalo mozné reziduum tumory,
nebot tato oblast byla jen minimdlné ozé-
fena, a to v rdmci prvni akfinoterapie
v roce 1988. Subjektivni obtize suchosti
pravého oka zlep3ujici se po aplikaci lubri-
kancii souvisely s KCS po ozareni.

Pacienti. €. 2a 3

Dalsi dva nemocni byli &tyfleti chlapci,
u kterych bylo shodné divodem léebné
péce krvdceni ve spojivkové orbitdlni oblas-
ti bez anamnézy traumatu. Celkové labora-
torni vy3etfeni u obou dvou véetng sedi-
mentace  eryfrocytd  bylo  negativni.
U pacienta €. 2 si rodice zpo&atku vsimli
krvéceni pod spojivkou ve vnitinim koutku
vpravo, které se pozvoln& proménilo ve
zvétiujici Otvar, ktery vytlaoval oko zevné.
Pfi prvnim vysetieni v roce 1998 na nasem
pracovidti byla protruze pravého bulbu |iz
2 mm se zevni deviaci 0 5 mm (obr. 3a) po
titydenni anamnéze. Motilita bulbu byla
volnd bez diplopie. Dal3i ndlez na prednim
segmentu oka i ndlez nitrooéni byl obou-
stranné fyziologicky, VOP = VOL 1,0 nat.
UZ vy3effeni prokdzalo ve vnitfni &ésti orbi-
ty preekvatoridlng, nepravidelné ohranige-
ny lalo&naty Gtvar 6 x 5 x 6 mm, lokalizo-
vany refroseptdlng. Vzhledem k charakteru
klinického obrazu a rychlosti néstupu pfi-

Obr. 3 Pacient €. 2 vpravo a pacient €. 3 vlevo.
a - klinicky obraz lymfangiomu vpravo.
b - Klinicky obraz lymfangiomu vlevo.

c - histologicka verifikace pravostranného lymfangiomu orbity (zakrvéceni

tumoru - Sipka).

d - histologické verifikace levostranného lymfangiomu orbity (hemoragicky
dilatovany prostor, budouci éokolddova cysta - Sipkal).
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znaky jsme pristoupili k probatorni excizi
pro histologické ovéfeni podstaty tumoru.
Vzhledem k minimdlnimu krvdceni v pribé-
hu operace jsme provedli parcidlni resekci
Gtvaru. V histologickém obraze byla zjisté-
na kromé hemoragickych struktur lymfan-
giomu jizevnatd regrese a vazivové premé-
ny nékterych partii tumoru s jeho
mikroskopickymi rezidui (obr. 3c). Po pul
roce se normalizovala poloha i postaveni
pravého bulbu, v daliim probéhu nékolika-
letého sledovani se jiz neprojevil relaps
tumoru. Divodem hospitalizace u tietiho
nemocného nadi sestavy rovnéz v roce
1998 byl deset dni trvajici hematom
v oblasti dolniho vi¢ka levého oka s dislo-
kaci bulbu nahoru a zevné o 2 mm (obr.
3b). Jeho motilita byla volng, bez diplopie.
Daldi ndlez na prednim segmentu oka
i ndlez nitroo&ni byl oboustranné fyziolo-
gicky, VOP = VOL 1,0 nat. UZ vy3etfeni
prokdzalo ve vnitini Eésti orbity relativné
dobfe ohranieny ovdlny Gtvar nepravidel-
né vnitin struktury a velikosti 5 x 4 x 3 mm
leZici retroseptdlng a preekvatoridlng.

e

Obr. 4 Pacientka &. 4 nahofe a pacient &. 5 dole.

a - samostatny lymfangiom bulbarni spojivky.

b~ histologicka verifikace spojivkového lymfangiomu (lymfatickd tkan - Sipka).

Z nazdlni orbitotomie jsme proved|i totdlni
resekci tumoru, kdy peroperaéné byly patr-
né drobné cystické Gtvary s nahnédlou teku-
tinou, které byly hodnoceny jako ,&okold-
dové cysty”. Histologicky byl verifikovan
lymfangiom, kde mezi sekunddrnimi zmé-
nami dominovalo zejména prokrvdceni pro-
stor tumoru vedouci misty az k jejich trom-
botické vyplni, kterd pfi svych sekundarnich
zméndch davala vznik tzv. Cokolddovym
cystam (obr. 3d). Pooperaéni obdobi vla-
stniho hojeni provézela pouze epifora. Po
pul roce byla orbita bez klinicky zfejmé
patologické rezistence. Jiz v roce 1998
ndsledovala monokanalikularni dakryocys-
torinostomie vlevo pro pferuseni slznych
cest v rdmci predchozi resekce lymfangio-
mu. Byl odebrdn kontrolni histologicky vzo-
rek z jizevnaté tkang, ktery prokdzal zaiji-
zvené reziduum angiomatézniho tumoru
tvoreny velmi hustou fibrézni tkani. Pres dvé
reoperace v dalsim pribéhu se nepodafilo
slzné cesty do roku 2003 pIné uspokojivé
zprichodnit. Orbitdlni ndlez se neménil.
UZ vy3etfenim nebyla prokézand zadnd

zfejmd patologickd rezistence. V roce
2006 byla indikovéna MR z divodu opé-
tovného ovéfeni léebného vysledku resek-
ce tumoru, kterd vyloucila lymfangiomatic-
kou infiltraci. Chlapec je déle sledovén
v misté byd|i3ts.

Pacientka ¢. 4

Ve étvrtém piipadé zafazeném do sesta-
vy se jednalo o dvacetitfiletou Zenu, kterd
byla odesldna z obvodu v roce 1996 pro
pouze jednostrannou chronickou hyper-
plastickou konjunktivitidou s recidivami pro-
saknuti a prokrvaceni. Anamnesticky obtize
trvaly jiZ pfes deset let. Podspojivkové zdu-
feni bylo gelatinézniho charakteru s dilata-
ci kapildr a dosahovalo od limbu do hloubi
obou fornixd (obr. 4a), Rozhodli jsme se pro
probatorni excizi podspojivkové tumorézni
tkané. Histologickd verifikace prokdzala
chronicky zanétlivou infiltraci, ale také struk-
tury charakteristické pro lymfangiom (obr.
4b), a to systém propojenych lymfatickych
prostord, fokdln& v jejich okrajich s ostrivky

c - levostranny lymfangiom orbitopalpebrdlini oblasti v roce 2006.

d - lymfangiomatéza postihujici jiz ob& orbity v roce 2011.
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lymfatické tkéné.  Radikdlni operaéni
postup jsme jiz neindikovali a stav doporu-
Cili Fesit v dobé zvyraznéné sekundamni spo-
jivkové injekce lokalIni aplikaci kolyrii, a to
kombinace antihistaminik s adstrigentnim
GCinkem a fluorometholonu.

Pacient ¢. 5

Poslednim pacientem nasi sestavy, odes-
lanym ke konzultaci v roce 2006, byl dese-
tilety chlapec (obr. 4c). Prvni pfiznaky
tumorézniho onemocnéni levé orbity se
objevily jiz ve trech letech. Néslednd par-
cidlni resekce tumoru z oblasti horniho vie-
ka ve snaze zmirnit pseudoptézu, na neof-
talmologickém  pracovidti,  neméla
predpoklddany kosmeticky efekt. Histolo-
gickym vy3etfenim byl verifikovén lymfan-
giom. Jednalo se o kombinovany typ lym-
fangiomu orbity, ktery infiltroval i tvér na
postizené strané a zasahoval do Ustn{ duti-
ny. Vzhledem k tomu, Ze se pozdéji a §ifil
se na &elo i na druhou stranu obliceje, byl
ndlez uzavien jako kombinovand venézné
lymfatickd vaskularni malformace, a to
frontdlni oblasti a obou orbit. Rozsah posti-
zeni potvrdilo vy3etfeni MR v roce 2011,
které prokdzalo obdobny cysticky Gtvar
také v pravé orbité. Vlevo infiltrativni zdu-
feni horniho vicka i dorzonazdlni Gtvar
v orbité byl staciondrni. Vy3etfeni neodha-
lilo dalsi intrakranidlni zmény. Vlastni kli-
nicky ndlez se projevoval ndznakem axi-
dlni protruze vpravo a na spojivce ve
vnitinim koutku gelatinéznim zdufenim
lososovité barvy. Vlastni orbita byla bez
hmatné rezistence, bulbus byl reduktibilni
a volné pohyblivy. Vlevo vyrazné zdufeni
horniho vicka omezovalo jeho motilitu
a zuzovalo o&ni $té&rbinu, bulbus byl devio-
van dold a do 20 st. konvergence (obr.
4d). Ndlez na prednim segmentu i nélez
nitroo&ni byl oboustranné fyziologicky. Na
poklesu vidéni vlevo (VOL 0,3 s korekei -
0,75 = +2,0/100, VOP 1,0 naturdlng) se
podilela amblyopie ze sekunddrniho pokle-
su horniho vi¢ka nddorem. Dali intervenci
vzhledem k vyse uvedené diagndze jsme
iiz nedoporuéili @ nemocny zUstévda naddle
v nasem sledovan.

DISKUSE

Od vydani monografie doc. MUDr. |
Oftradovce, CSc. (1986) [39], jsme v Ceské
a slovenské literatuie nezaznamenali roz-
sahlejsi sdéleni o tomto vrozeném hamarto-
mu oénice. Pfesto zde uvedend pozorovéni
a poznatky jsou stdle literarni zdrojem, a to
i pro bohatou &estinu. Rovnéz i podet sdé-

leni na téma onkologické orbitologie po
rozdéleni Ceskoslovenska v zdkladnim
periodiku obou oftalmologickych spoleé-
nosti v ndsledujicich dvou desetileti nedo-
sahuje primérné ani jeden ¢ldnek ro&né.
Pedooftalmologické problematice je véno-
véno devét praci [1, 9,10, 11, 12, 24, 26,
40, 43], ffi studie jsou zamé&feny na kliniku
dospélého véku [19, 28, 29], samostatné
operativu orbity uvadéji étyfi Elanky [20,
25, 27, 33] a na specidlni diagnostiku se
soustfeduji dvé sdéleni [34, 42]. Posledni
rozdilné rozsahlé prehledy o lymfangiomu
jsou uvedeny ve slovenské monogrdfii
prof. MUDr. A. Gerince, CSc. (2005) [13],
ddle v 16. a 17. kapitole Zeské atesta&ni
ucebnice O¢ni lékafstvi od prof. MUDr.
P. Kuchynky, CSc. a kol. (2007) [30].
Lymfangiom patfi k nddorim détského
véku s projevy ndlezu i v dospélosti a je
pomérné vzdcny, jeho &etnost se udava
mezi 1-5 % [39]. Souhrnné hodnocenti lite-
rérnich citaci hlavnich pedooftalmologic-
kych soubor na konci minulého stoleti se
udavd jeho &etnost do 3 % [26]. Nejpo-
Cetngjsi retrospektivni studie ve viech véko-
vych kategoriich za fficet let, kterd posuzu-
je 1264 nemocnych s orbitalnimi tumory
a stimulujicimi stavy, udéva 4% Eetnost lym-
fangiomu [46]. V asijské populaci je vyskyt
vaskuldrnich tumord v détstvi vy3si, dvaceti-
jednoletd studie 244 pFipady orbitdlnich
nadory vykazovala ve véku do 9 let 11 %
zastoupeni lymfangiomu [37].  Jedno
z prvnich posouzeni tumord orbity u déti je
soubor 174 nemocnych z obdobi 1923-
1977, kdy lymfangiom byl diagnostikovan
u deseti déti (5,7 %) [21]. Ve dvou sloven-
skych osmiletych sledovénich, dosud jedi-
nych studiich o détskych orbitélnich néd-
orech v nasem regionu, se 78 dé&tskymi
pacienty 1987-1994 [10] a 130 nemoc-
nymi dé&tmi (1992-1999) [12] byl lymfan-
giom diagnostikovan vzdy dvakrét. Nase
pozorovéni détskych nemocnych s lymfa-
giomem v orbitopalpebrélni oblasti nava-
zuje na predchozi desetiletou sestavu nad-
or0 orbity u 87 dospélych pacientl, nebof
viech pét postizenych bylo roznou dobu sle-
dovdno v dobé této studie [28]. Mald cet-
nost fohoto nddoru v populaci a nejasnd kli-
nickd  symptomatologie z  pocéatku
onemocnéni musi vzdy vést k diferencidlni
diagnostické rozvaze. Akutni za&dtek pro-
ievu lymfangiomu zpUsobeny intratumoré-
znim zakrvdcenim se projevi ndhlym exof-
talmem, coZ miZe pafiit do obrazu
maligniho procesu. V détském véku je dife-
rencialng diagnosticky zvaZzovdan hlavné
maligni rhabdomyosarkom orbity. Projevy
prvotniho prokrvdceni kiZe vicek a spojivky
mohou byt také napf. prvnim projevem
metastdz Ewingova sarkomu kosti a prede-
viim neuroblastomu, kde na tuto moznost

ukaze zvydeni sedimentace erytrocytd [26].
Problematika orbitalnich cyst v déti je roz-
sahld, kde obtizngji rozliditelné jsou proce-
sy primérné bez cyst, které ale mohou mit
cystickou komponentu. Patfi k nim adenoid-
né cysticky karcinom, ale i rhabdomyosar-
kom a pravé lymfangiom. Vy3etieni pomoci
CT i MR pomdhd k jejich odli3eni, ale neni
patognomické [49]. Pfitomnost tzv. &okol&-
dovych cyst, které vznikaji kolikvaci krve
v hematomech vzniklych krvacenim do
tumoru [8], pom0ze k odliZeni lymfangiomu
od kapildrniho hemangiomu. V detekci
hemoragickych cyst napoméhd paramag-
netickd vlastnost hemoglobinu a u tumoru
bohaté zdsobenych cévami, je to tzv. feno-
mén prutoku [4]. U metodiky MR vysokého
rozliseni se pouzivd povrchové civka, kterd
zlep3uje diagnostické informace u vasku-
larnich tumord (kavernézni hemangiom,
lymfangiom, varixy & AV malformace),
zatimeo diferenciace u solidnich nddord je
obtiznéj3i a histologickd verifikace je nez-
bytné [32].

Ultrazvukové vysetieni orbitélntho pro-
storu palfi mezi vy3etfovaci metody, které
maiji zasadni vyznam z hlediska diferenci-
&Ini diagnostiky a lécby orbitalnich afekei.
Jednd se o neinvazivni, rychle dostupné
vy3etfeni, které miZe byt provedeno ambu-
lantn&, u 10zka i na operaénim sdle. Vzhle-
dem k nendrognosti vysetfeni pro pacienta
a neskodnosti pro lidsky organismus Ize toto
vyseffeni provddét opakované a to nejen
u dospélych, ale i u déti. V pfipadé lym-
fangiomu ocnice je v B i A zobrazeni echo-
graficky obraz natolik charakteristicky, ze
vétsinou necini diagnostické obtize. Jednd
se o mékky, kompresibilni tumor bez zné-
mek interni vaskularizace. Vzhledem k infil-
trativnimu charakteru je v B scanu nédor
hife ohranigeny a jeho povrch byvéd nepra-
videlny. lymfangiom ognice je tvofen siti
lymfatickych prostor vyplnénych Fidkym stro-
matem s lymfocytarni infiltraci. Tomu echo-
graficky odpovidd nepravidelnd vnitini
struktura i reflektivita v B scanu, stfiddni
vys3ich ech (septa) a nizsich ech (stroma)
v A scanu. V piipadé krvéceni do nédoru
zaznamendme zvysenou reflektivitu inter-
septdlnich prostor [2]. Moderni metodiku
predstavuje pulsni Dopplerova technika pro
popis nitrotumordzni vaskularity, coz mé
vyznam k odlideni hemangiomu a lymfan-
giomu [7]. Vysledek UZ vy3efieni u nasich
dvou malych étyfletych chlapci (pacienti
¢. 2 a 3) byl pro chirurgickou intervenci
natolik prokazny, ze déti byly operovany jiz
treti den po pfijeti. Sestava nasich péti
nemocnych zahrnovala jednu nemocnou
s lymfangiomem spojivky, kdy radikélni
fedeni nebylo mozné, protoze lymfagiom
infiltroval celou bulbérni spojivku az do
obou fornixd. Ojedinélé pozorovani lym-
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fangiomatézy, uvadéné jako kongenitdlini
venézni a lymfatické malformace pfi dvou
lokalitdch na lebce [6], u naseho nemocné-
ho postihovalo primarmé orbitu a horni vié-
ko vlevo, z kterého prechazelo pres frontdl-
ni oblasti kize lebky do orbity vpravo.
Zatim neni u toho onemocnéni zndmo kom-
plexni Fedeni. Hlavni komplikaci jsou popi-
sované nenavazujici intrakranidlni cévni
malformace [23], coz u naseho pacienta
nadtésti nebylo potvrzeno. Byla popséna
kombinace orbitdlniho lymfangiomu s moz-
kovou arteriovenézni malformaci a trombo-
cytopenii oznacované jako Kasabachiv -
Merrittdv syndrom [50]. V diferencidlni
diagnéze se musi uvaZovat u téchto lymfa-
ticko-venéznich malformaci také o etiologii
kavernézniho hemangiomu. M& obdobné
pfiznaky ptdzy, patologického poklesu vidé-
ni a deviace bulbu. Na rozdil od lymfan-
giomatické etiologie malformace je na MR
vysetieni patrny dobfe ohranieny Utvar,
presto je pro diagnézu nutnd histologickd
verifikace [16].

Hlavni zastoupeni v sestavé péti tumord
predstavovaly orbitalni lymfangiomy u ffi
chlapct, kdy vysledek lécebné snahy byl
dobfe patrny v kratké dobé po totdlni, ale
i parcidlni resekci tumoru. Vliv na pfiznivou
odpovéd redukei tumoru po jeho Easteném
odstranéni méla iz jizevnatd regrese
a vazivové premény nékterych partii tumo-
ru po jeho prokrvécent jesté pred chirurgic-
kou intervenci. Ndlez potvrdilo histologické
vySeffeni po roce v ramci dacryocystorinos-
tomie a kontrolni MR o osm let pozdéji.
Vysledek aktinoterapie byl vysoce efektivni,
navic bez vedlejsiho efektu na postradiéni
zmény v Zolce a ostatnich nitrooénich tka-
nich i po 17 letech. Podstatou dobré efektu
bylo vyuziti linedrniho urychlovace, ktery
umoznil velice pfesné a cilené zaméfeni
aktinoterapie.

Obé metodiky jsou zdkladnimi lécebny-
mi postupy [39], ale vysledky ozdFeni byly
je3té v minulém stoleti nepresvédcivé [22].
Také se zkousela opakovand excize malych
lézi s naslednou kryoterapii [44]. Z&kladni
postupem stdle pretrvava chirurgické fese-

ni. Difozni orbitdlni lymfangiom Ize fesit
pomoci Krénleinovy operaéni  techniky
a subtotdlni resekci doséhnout dobrého
efektu s klinickou remisi [3]. Extrakondlni
lymfangiom Ize resekovat plné efektivné bez
relapsu v kratké dobé. U intrakondliniho ulo-
Zeni tumoru je moznost jen subtotdlniho
efektu s nebezpecim neuropatie optického
nervu [15]. Zlep3eni Gsp&3nosti chirurgické-
ho Feseni miZe napomoci aplikace tkarfio-
vého lepidla na bazi fibrinu k navyseni efek-
tivity resekce a zabranéni relapsu [5, 17].
Celkova kortikosteroidni terapie se u néko-
lika déti pouzila pouze jako doplnéni lécby
po chirurgické intervenci u lymfangiomu
orbity [48]. Naopak u kapildrniho heman-
giomu jsou celkové poddavané kortikosteroi-
dy zdkladni terapii [13, 30], nékdy se
uplatiiuje i intratumordzni aplikace depot-
niho kortikosteroidu [9]. Na zdkladé zku-
Senosti se sklerotizaci lymfagiomatickych
lézi v kréné oblicejové oblasti [35, 36] se
zadalo ojedinéle ji vyuZzivat u lymfangiomu
i v orbitdlni oblasti. Vieobecné byly po-
uzivany dva prepardty. Prvnim lékem je OK-
432 (komeréné Picibanil, Chugai Pharma-
ceuticals Co.): metanolacetonovy exirakt ze
Streptococcus pyogenes, ktery aktivuje NK
buriky, makrofégy a T-cytotoxické lymfocy-
ty, b&zné slouzi joko adjuvans onkologické
lécby. Druhym lékem je peptidové antibioti-
kum Bleomycin (komer&né Bleoxane, Bleo-
cin): produkt plisné Streptomyces verticillus,
které je cytostatikem interferujici DNA
indukci zlomd a interkorporaci thymidinu,
aplikuje se u rozlidnych typd lymfomd. Ve
srovndni chirurgického postupu a aplikace
jednoho z uvedenych preparéti byl opti-
malni efekt u OK-432 [35]. Vedlejiim efek-
tem byla lokdIni zanétliva reakce, kterd ale
nevedla k poskozeni & zajizveni okolni
kize, ale s odstupem 13 let skleroterapie
lymfangiomu u déti uz nebyla hodnocena
jako plné efektivni [36]. U jednoduchych
cyst a makrocyst byl efekt OK-432 lepsi nez
chirurgickd intervence, ta zase byla efektiv-
néisi u mikrocyst a kavernéznich Utvard
[38]. Pouziti OK-432 v dévce od 0,02 az
0,05 mg/ml pro sklerotizaci lymfangiomu

orbity je zatim ojedinélé [31, 49, 51]. Jako
vedlej3i efekt se objevila prechodné ptéza
[51] a hodnoceni nebylo zcela pfiznivé
predeviim pro lokdlni zanétlivou reakci
[31]. Pfesto metodika sklerotizace tohoto
tumoru, dfive vyuZivand predeviim ve
vychodoasijském regionu pro vy33i vyskyt
lymfangiomu, se ddle rozviji. Stale se posu-
zuji daldi moZnosti nechirurgicky invazivni
lécby orbitdlnich projevl lymfangiomu &i
jinych vaskularni ézi. Zkousel se 5% roztok
morrhuatu sodného jako cytoredukce néd-
oru bez vyznamnych vedlejsich G&inky [47].
Chemoablace pomoci ethanolu v kombina-
ci s intracystickym sodnym tetradecyl sulfé-
tem pfi transkutdnni aplikaci byla efektivni
u makrocystickych i mikrocystickych lymfa-
tickych malformaci orbit jako primdrni lé&-
ba, ale i pro relapsy po chirurgickych inter-
vencich celkové u dvaceti nemocnych [18].
Injekce pingyangmycinu do ézi orbitalnich
vaskuldrnich malformaci u 13 nemocnych
redukovala jeji vaskularitu a provézela i
ien stfedni zané&tliva reakce [52]. V terapii
vaskularnich nadord se uplatiuji i celkové
poddavané betablokdtory, napf. u kapilarni-
ho hemangiomu orbity [14]. Rovnéz si
nadly uplatnéni zatim ojedinéle u lymfan-
giomu [40], ale podle PUBMEDu mimo
orbitalni oblast, coZ je ve shod& s pedoof-
talmologickou uéebnici [13].

ZAVER

Lymfangiom spojivky ani raritni pozoro-
vani lymfagiomatézy nejsou zatim kom-
plexné lécebné ovlivnitelné. Extrakondlni
lokalizace nadoru byla u dvou pacientd
Uspésné Fesena chirurgickou intervenci, a to
totaIni, respektive subtotdlni resekci. Pro
intrakondlni lymfangiom s vyvolanou neu-
ropatii provézenou CME byla dobrou vol-
bou aktinoterapie linedrnim urychlovagem,
ktery umoznil cilené zaméfeni tumoru bez
vedlejich dopadd ozdfeni na Eocku a dal-
§i nitrooéni struktury.
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