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Lymfangiomatoza je vzacné onemocnéni, se kterym se mlzeme setkat pti diferencidlni diagnostice osteolytickych zmén
skeletu nejasné etiologie. Je zplsobené proliferaci tkané lymfatickych cest s tvorbou lymfangiomu. Klinicka manifestace je
rlznoroda, ¢asté byva postizeni plic a kosti, ale i dalSich tkani. Nasledujici text je vénovan recentni klasifikaci neoplazii z lym-
fatickych cest, jejich klinickym projeviim a Ié¢ebnym moznostem.
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Lymphangiomatosis - very rare disease of the lymphatic vessels

Lymphangiomatosis is rare disease, we can find this entity in differential diagnosis of osteolytic leasions of bones of unknown
origin. Typical sign for lymphangiomatosis is proliferation of lymphatic tissue with production of lymphangiomas in various
organs and systems. Clinical manifestation of disease is variable, involvement of lungs and bone is typical. In our article we

present recent classification of lymphatic tissue neoplasias, their clinical symptoms and treatment possibilities.
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Uvod

Lokalizované bujeni lymfatickych cest, takzvany lymfangiom, nenf
Uplné vzacné onemocnént. Pfi pohledu do databdaze ceské a slovenské
literatury s ndzvem ,medvik.cz" se po zadani terminu ,lymfangiom”
v ifjnu 2020 objevilo 90 zéznamd. Bujenf lymfatickych cest presahuijici
jeden orgén se nazyvé lymfangiomatdza, tedy podobny termin jako
hemangiomatdza, jenze v tomto piipadé jde o proliferaci bunék lym-
fatickych cév. Pi zadani terminu ,lymfangiomatéza” do databéze ceské
a slovenské literatury jsme nasli pouze 4 publikace, které se tomuto
tématu vénuji (1-4). A proto povazujeme za vhodné tuto vzacnou jed-
notku nasledujicim textem pfipomenout, pfiblizit sou¢asnou klasifikaci
neoplazii z lymfatickych cest, klinické projevy a také Ié¢ebné moznosti.
Problém generalizované hemangiomatézy jsme ve Vnitfnim Iékafstv{
jiz popsali, s generalizovanou lymfagniomatézou jsme se na nasem
pracovisti setkali 1x za 30 let, a proto povazujeme za vhodné na tuto
jednotku upozornit, protoze kvalitu Zivota téchto nemocnych zasadné
zlepsi ¢asna diagnostika a lé¢ba. Tuto jednotku nutno zvaZovat vzdy
pti diferencidlni diagndze nejasné osteolyzy.

Klasifikace neoplazii z lymfatickych cest
a klinické projevy

Drive se pro lokalizované bujenfi lymfatickych cest pouzival termin
lymfangiom a pro bujeni lymfatickych cév, pfesahujici jeden orgén,
pak termin lymfangiomatoza. Jenze klasifikace vieho se vyvijeji od
jednoduchych smérem ke stéle slozit&jsim, a tak je tomu i s cévnimi
anomaliemi. Odborniky na cévni anomalie sdruzuje celosvétova organi-
zace zvana International Society for the Study of Vascular Anomalies (ISSVA)
a tato organizace postupné upravuje klasifikace cévnich malformaci
(5-7). Podrobnosti Ize najit na jejich internetové adrese https:issva.org.
Tabulka T uvadi ISSVA klasifikaci lymfatickych vaskuldrnich abnormalit
z roku 2018.

Pro ,chanel typ lymphatic malformation” jsme nenasli akceptovany
Cesky ekvivalent, tak v dalsim textu ponechame anglickou formu na-
zvu. Podobné jako cévni malformace, tak se i lymfatické malformace
manifestujf pfevazné jiz v détském veéku, u dospélych pacientt se s nimi
|ékafi setkdvajf méné ¢asto. Mohou mit ale zna¢né devastujici disledky
pro svého nositele, jak popisuji ¢etni autofi (7-9).
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