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Autori v ¢lanku podavaju komplexny pohlad na problematiku lymfatickych malformacii (LM) hlavy a krku u pacientov detského veku.
LM ako benigna kongenitalna vaskularna malformacia je pre pacienta vo vac¢sine pripadov len estetickym problémom. Napriek tomuto
faktu, moze v pripade komplikacii pacienta ohrozit na Zivote utlakom dychacich organov a neurovaskularnych struktur. Stanovenie
diagnézy LM nebyva vo vacsine pripadov problémom pre typickii anamnézu a palpa¢nt charakteristiku lézie doplnent o zobrazovacie
vysetrenie. Problémom nadalej ostava vyber vhodnej liecebnej metédy, kedze v terapeutickom postupe LM tejto oblasti momentélne
neexistuje vSeobecny konsenzus. Autori v ¢lanku uvadzaju prehlad riesenia problematiky od definicie po siicasné moznosti diagnostiky,
liecby a odportcania pre prax z pohladu otorinolaryngoléga. Zdéraznuju tlohu detského lekara prvého kontaktu, ktory méze véasnym
rozpoznanim LM v oblasti hlavy a krku u dietata a jeho odoslanim k ORL Specialistovi predist zavaznym zivot ohrozujticim komplikaciam.
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Management of lymphatic malformation in the region of the head and neck in children

Authors report a comprehensive view on the issue of lymphatic malformations in the region of the head and neck in children. LM is
a benign congenital vascular malformation typically presenting as a laesion with aesthetic consequences on patients. In the event of
complications life of the patient could be threatened by airway obstruction or by compression of neurovascular structures. Because of
the typical local findings with radiological imaging, diagnosis of LM is assesed in most cases with no difficulty. The issue remains in terms
of therapy, while there is no general consensus. Authors provide an overview on current possibilities in diagnosis and treatment with
recommendations for management for pediatric patients with LM of the head and neck in terms of Otorhinolaryngology. Emphasis is

placed on necessity of early recognition of lesion by general practitioners with prompt administration to otorhinolaryngologist.

Key words: lymphatic malformation, head and neck, management

Uvod

Lymfatické malformacie (LM), tradi¢ne na-
zyvané lymfangiomy, su vrodené vaskuldrne
anomélie lymfatického systému, tvorené sietou
lymfatickych kandlov a cystickych priestorov
roznych velkosti. Tieto benigne malformacie
vznikaju pocas intrauterinného vyvoja plodu
a prejavuju sa ako palpacne makké, cystické lézie
najcastejsie v oblasti hlavy a krku. Mimo oblasti
hlavy a krku mézu byt LM pritomné aj na kon-
Catindch, v axile, ingvindlnej oblasti, mediastine
a v retroperitonedlnom priestore (1).

Napriek tomu, Ze otorinolaryngoldégovia hraju
centralnu Ulohu v manazmente pacientov s LM
hlavy a krku, detsky lekdr moéze vyrazne dopomoct
k v¢asnej diagnostike a tym predchéadzat zavaznym
az zivot ohrozujucim komplikdcidm. Kazdé dieta
s ,opuchom” na krku, by malo byt pediatrom odo-
slané na vy3etrenie k ORL Specialistovi.

Etiopatogenéza

Najcastejsie sa LM prvykrédt spozoruje po
porode (50— 75 %) alebo vo véasnom detstve, ¢asto
po prekonaniinfekcie dychacich orgédnov. Do veku
dvoch rokov Zivota sa manifestuje 80 — 90 % LM.
Viyskyt tejto vaskuldmej 1ézie je rovnaky u oboch
pohlavia u vsetkych ras (2). Vo vacsine pripadov je

Tabulka 1. Klasifikdcia vaskularnych anomalii
(ISSVA, 2014)

vaskularne anomalie

vaskularne tumory vaskuldrne malformacie

benigne kapildrne malformacie

lokdlne agresivne  lymfatické malformécie

maligne venozne malforméacie

arteriovendzne malformacie

arteriovendzne fistuly

LM asymptomatickou rezistenciou v oblasti hlavy
akrku. Prizvacsent svojej velkosti, pod vplyvom in-
fekcie ¢izakrvacania, méze mat za nésledok zhorse-
nie prehitania, ¢i Zivot ohrozujlce stavy, ako dusenie
a Utlak neurovaskuldrnych struktur. Presné priciny
vzniku LM ostévaju stdle nezndme (3).

Klasifikacia LM

Na zaklade klasifikacie vaskuldrnych anomdlif
vytvorenej medzindrodnou spolo¢nostou pre
studium vaskuldrnych anomalif (ISSVA, 2014),
zaradujeme LM medzi vaskuldrne malformécie
(tabulka 1).

Morfologickd klasifikacia delf LM na mikro-
cystické (v minulosti,lymphangioma simplex”),
obsahujuce cysty mensie ako 2 cm, makro-
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Tabulka 2. Klinicko-radiologické klasifikacia
lymfatickych malformacii podla de Serresa
a kolektivu (1995)

LokalizaciaLM

stupen | jednostranne infrahyoidna

stupen Il jednostranne suprahyoidna

stupen Il jednostranne suprahyoidna
a infrahyoidna

stupen IV bilaterdlne suprahyoidna

stupenV  bilaterdlne suprahyoidna

a infrahyoidna

cystické (v minulosti oznacované ako cysticky
hygrém), obsahujuce cysty s velkostou viac ako
2. cm azmieané (4).

Mikrocysticka forma ¢asto postihuje Ustnu
dutinu, orofarynx, jazyk, priusnu slinnu zlazu
a preepigloticky priestor, teda Struktdry na-
chédzajuce sa nad jazylkou (suprahyoidne).
Makrocystické lézie sa Castejsie nachadzaju
pod Uroviou jazylky (infrahyoidne). Pozostavaju
zrozsiahlych cyst vyplnenych lymfou s minimal-
nou infiltraciou okolitého tkaniva.

Za najcastejsie pouzivany, aj ked nie vieo-
becne akceptovand, sa povazuje klasifikacia vy-
tvorend de Serresom v roku 1995, ktory rozdeluje
LM do 5 stupriov (tabulka 2). Vo vieobecnosti
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Obrdzok 1. Pacientka s LM laterocervikdlnej
oblasti krku viavo pred chirurgickou exstir-
paciou LM (vlastny materidl)

plati, Ze &im vy33i je klinicko-radiologicky stupen
klasifikacie, tym vyssie je potencidlne riziko intra-
operacnych a postopera¢nych komplikdcif (5).

Klinicky obraz

Lymfatickd malformadcia v oblasti hlavy
a krku sa typicky manifestuje ako nebolestivd,
palpacne méakka tumordzna masa, najcastejsie
v submandibuldrnej a laterocervikalnej oblasti
(6) (obrazok 1 a 2).

Lézie v Ustnej dutine sa obycajne prejavuju
ako pocetné, okruhle, makké uzliky bielej az ru-
zovej farby, alebo ako vezikuly s ¢irym obsahom.

Klinicky priebeh ochorenia byva variabilny.
Lézia moze byt dihodobo stabilnd bez progresiv-
neho rastu, méze pomaly a plynule rast alebo je
jej rast intermitentny. Nahle zvacsenie je vacsinou
dosledkom krvacania do cyst LM alebo lokalnej
infekcie LM. LM najcastejsie sposobuje asympto-
maticku rezistenciu v oblasti hlavy a krku. V niek-
torych pripadoch viak méze viest k lokdlnym sym-
ptémom spdsobenych Utlakom ako st dyspnoe,
dysfagia, Utlak organov, ciev a nervov. Najma Iézie
zasahujuce jazyk, dno Ustnej dutiny, okolie hrtana
a hltana ¢asto spdsobuju Utlak dychacich organov
smoznym Zivot ohrozujicim stavom (7).

Diagnostika

V niektorych pripadoch je mozné pomocou
prenatalneho vagindlneho ultrasonografického
(USG) vysetrenia zachytit pritomnost LM uz v pr-
vom trimestri (8). Na zéklade prenatélne sonogra-
ficky diagnostikovanej tumordznej masy krku, je
nevyhnutné zobrazenie magnetickou rezonanciou
(MRI) na urcenie rozsahu lézie resp. rizika postnatal-
nej obstrukcie dychacich organov. Ak sa vysetrenim
suponuje moznost Utlaku dychacich orgénov, mala
by byt naplanovana EXIT (ex utero intrapartum
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Obrdzok 2. Pacientka s LM laterocervikalnej
oblasti krku vlavo 7 rokov po chirurgickej exstir-
pacii LM (vlastny material)

treatment) respektive OPPS (operation on placental

support) procedura. Ide o techniku, ktoré spociva
v planovanom poérode dietata cisarskym rezom
azabezpeceni dychacich orgdnov intubéciou resp.
tracheotdmiou na fetélnej cirkuldcii a oxygendcii (9).

Postnatédlna diagnostika LM je zaloZend na
anamnestickych udajoch, klinickych priznakoch
a zobrazovacich vysetreniach.

Anamnesticky byva typickd pritomnost
,opuchu” na krku od narodenia, pripadne je
pozorované nadhle objavenie |ézie s typickou
palpacnou charakteristikou po infekcii dychacich
organov alebo po lokalnej traume.

V diagnostike LM maju nezastupitelné mies-
to zobrazovacie metddy. Pre vieobecne dobru
dostupnost sonografického vysetrenia je vhod-
né toto vysetrenie vykonat pri povrchovo loka-
lizovanych LM. Poskytuje zakladné informécie
0 LM a napoméha v diferencidlnej diagnostike.
Magneticka rezonancia a vypoctova tomografia
(CT) s kontrastom vacsinou potvrdia diagnézu
LM, urcia rozsah a vztah k okolitym cervikofa-
cidlnym Strukturam, rozlis$ia medzi makrocys-
tickou a mikrocystickou léziou. Vysetrenie MRI
s kontrastom je pri zobrazeni LM metédou volby
(7). Okrem informécie o rozsahu lézie, napomaha
k rozliseniu medzi lymfatickymi malformaciami,
hemangiémami a inymi cievnymi malforma-
ciami, a tym k dalsiemu spresneniu diagndzy.
Lézie su na MRI typicky hypointenzivne v T1
vazeni.V T2 vazeni sa manifestuju ako hyperin-
tenzivne, bez vysycovania po kontraste a bez pri-
vodnych a odvodnych ciev (10) (obrdzok 3 a 4).

Obrdzok 3. MRI vysetrenie (T2 vazeny obraz)
LM laterocervikalnej oblasti krku vlavo — pacient
z obrazku 1 (vlastny material)

Obrdzok 4. MRI vysetrenie (T2 vazeny obraz)
LM laterocervikdlnej oblasti krku vlavo — pacient
z obrazku 1 (vlastny material)

Zobrazovacie vysetrenie je nevyhnutné
pred planovanou chirurgickou exstirpaciou
na ozrejmenie anatomickych pomerov a na
prevenciu inkompletnych resekcii, ktoré su pri-
¢inou Castej recidivy ochorenia. V ramci diagnos-

tického procesu pri podozreni na LM krku, by sa
malo vykonat zobrazovacie vysetrenie hrudnika
na vylicenie moznej hrudnej porcie a flexibilné
fibroskopické vysetrenie hrtana na posudenie
lokdlneho nalezu, pre mozné ohrozenie pacienta
obstrukciou dychacich organov (11).
Diferencidlna diagnostika LM v typickych
anatomickych lokalizdcidch zahfna
predovietkym branchidlnu cystu, cystu z ductus
thyreoglossus, hemangiom, teratdbm, dermoidnu
cystu, iné benigne a maligne nadory ¢i zépalové
procesy. Pre typicki anamnézu, palpac¢né cha-
rakteristiky |ézie, klinické prejavy a charakteristic-
ky radiologicky obraz va¢3inou stanovenie dia-
gnozy LM nesposobuje vyraznejsie problémy (6).



Tabulka 3. Druhy latok pouzivanych na sklero-
tizaciu LM

Nazov preparatu
Picibanil (OK-432)
Bleomycin

Doxycyklin

Etanol

Kyselina octové

Hypertonicky slany roztok

Liecba

Hlavnym cielom lie¢by LM je odstranenie lézie
so zachovanim, respektive obnovenim funkénej
a estetickej integrity pacienta. Tazké, Zivot ohrozu-
juce pripady vyZaduju rychlu intervenciu.V pripade,
Ze 1ézia nesposobuje funkeny deficit, méze byt
najma v pripade unilokuldrnych makrocystickych
posterolateralnych malformécii krku lie¢ba odlo-
Zend a je moznd observacia. Spontanna regresia je
zriedkava, v literature sa uvaddza 1,6 -16,0 % (12). Vo
vseobecnosti plati, Ze liecba suprahyoidnych mikro-
cystickych LM je tazsia ako lie¢ba makrocystickych
LM v infrahyoidnej oblasti. Rozhodnutie pre inter-
venciu je ¢asto nasledkom obavy pred moznym
ohrozenim pacienta poruchou dychania, prijmu
potravy, zhorsenia reci ¢i estetického deficitu (7).

Chirurgické odstranenie LM je historicky me-
tédou volby. Je nutné brat do Uvahy fakt, Zze ide
0 benignu Iéziu. Vykon ma byt z tohto dévodu
konzervativny so zachovanim dolezitych neurovas-
kuldrych Struktdr (1). Kompletna exstirpacia lézie
dava vynikajuce vysledky, avsak pre casty intimny
kontakt s vitdlnymi Struktdrami vo vacsine pripadov
nie je mozna. Priblizne v 60 % pripadov je mozné
vykonat len parcidlnu exstirpaciu. Rekurencia takto
inkompletne resekovanej LM je vysoka, v literatUre
saudavaazv 50 - 100 % pripadov (13). Komplikacie
spojené s exstirpaciou LM si pomerne Casté aj
v rukdch skuseného chirurga. Zahffaju poskode-
nie nervov, velkych ciev, lokdlny opuch vyzadujuci
tracheotémiu, krvacanie a infekciu (14).

Prave limitacia chirurgického vykonu vied-
la k vyvoju sklerotizujucich prepardtov s cieflom
dosiahnut parcidlnu regresiu az kompletny zanik
LM (tabulka 3). Principom je indukcia zpalu en-
dotelu, ktory vystiela jednotlivé cysty, s ndslednou
redukciou tvorby lymfy a postupnym kolapsom
cyst. Vykon sa vykondva v hibokej sedécii alebo
v celkovej anestézii pod sonografickou kontrolou.
Pri lie¢be sklerotizaciou momentalne neexistuje
vseobecne akceptované metodické usmernenie
privybere konkrétneho preparétu. Ciasto¢ne je to
z dévodu, ze mechanizmus Ucinku tychto latok
nie je ¢asto celkom jasny (7). Skleroterapia moéze
byt pouzita ako samostatna terapeutickd metdda
alebo vyuzivand v kombindcii s chirurgickou lie¢-

bou prirozsiahlych LM, a to ako primarna liecba,
respektive pooperacne ako adjuvantna liecba.
Najviac skusenosti je s pouzitim 1atok OK-432
a bleomycinom, s ktorymi st pri lie¢be pacientov
s LM dosahované najlepsie vysledky.

VSeobecne akceptované modality v lie¢be LM su
aj radiofrekvencnd ablacia a liecba laserom. Nadej na
liecbu komplikovanych, rozsiahlych LM ddva preparat
sirolimus (Rapamune). Napriek tomu, Ze skisenosti
s tymto preparadtom si momentalne obmedzené
na sporadické kazuistiky a subory s nizkym poctom
pacientov, zda sa, ze inhibitory mTOR (mammalian
target of rapamycin) budud hrat vyznamnu Glohu
v lie¢be komplikovanych LM, nereagujucich na kon-
vencnu liecbu (15). Momentdline prebieha niekolko
klinickych $tudif zaoberajucich sa Ucinnostou tohto
preparatu v liecbe vaskuldrnych anomalii.

Na urcenie prognézy pacienta a planova-
nie liecby je nevyhnutny predoperacny staging.
Charakteristika LM, staging, ako aj klinicky stav pa-
cienta, by mali byt seriézne zhodnotené uz pri pri-
marnom vysetreni pacienta. Po urceni stupna a roz-
sahu LM je mozné planovat terapeuticky postup.
KedZe momentalne neexistuje Standardizovany
terapeuticky protokol, vyber vhodnej lie¢ebnej me-
tody by mal byt individudlny, zalozeny na mnohych
faktoroch, ako st klinické prejavy LM, rychlost rastu
|ézie, typ lézie, rozsah, anatomické ulozenie, mozno-
st vzniku deformity alebo dysfunkcie. V neposled-
nom rade aj na skusenostiach jednotlivych praco-
visk. Spravne nacasovanie chirurgického vykonu
zohladrujuce vek dietata je diskutabilné. Mnohf
autori odporticaju odlozit vykon v celkovej anestézii
do obdobia po 6 mesiaci veku Zivota, ked je vykon
v celkovej anestézii dietatom lepsie tolerovany (2).

Liecba akutnej infekcie LM spociva v poda-
ni Sirokospektralnej antibiotickej liecby, neraz
s potrebou chirurgickej intervencie, pricom niek-
torf autori opisuju signifikantné zlepSenie stavu
pacientov pri kombindcii antibiotickej liecby
so systémovym podanim kortikosteroidov (7).
Randomizované $tudie svedciace o pozitivnom
efekte kortikosteroidov v liecbe infekcie LM do-
posial neboli realizované. U pacientov s rizikom
obstrukcie dychacich orgédnov v pripade akut-
neho zvéc¢senia pri zapale alebo krvacani do
LM, by sa mala zvéazit moznost preventivheho
vykonania tracheotémie (1).

Zaver

Manazment pacientov s LM ostava pre otori-
nolaryngoldga velkou vyzvou a zavisi od viacerych
faktorov, ako celkového stavu dietata, klinickej pre-
zentacie, velkosti, typu, anatomického ulozenia LM
a pripadnych komplikécif. Pri vytvéranilie¢ebného
planu je potrebné postupovat individualne s ohla-

Prehfadové cldnky

dom na kozmeticky a funkeny deficit pacienta,
charakter LM a sklsenosti pracoviska.
Stanovenie diagnézy LM nebyva vo vacsi-
ne pripadov problémom, problémom nadalej
ostava vyber lie¢cebnej metddy a jej nacaso-
vanie. V. mnohych pripadoch dokaze v¢asna
diagnostika dietata s adekvatnym terapeutickym
zdsahom predist komplikdcidm, ktoré mézu mat
za nasledok ohrozenie Zivota dietata. V¢asnym
rozpoznanim LM detskym lekdrom a odoslanim
k ORL $pecialistovi je mozné v mnohych pripa-
doch predist tymto zavaznym komplikaciam.

1. Fliegelman LJ, Friedland D, Brandwein M, Rothschild M.
Lymphatic malformation: Predictive factors for recurrence.
Otolaryngol Head Neck Surg. 2000;123:706-710.
2.Kennedy TL, Whitaker M, Pellitteri P, Wood WE. Cystic hyg-
roma/lymphangioma: a rational approach of management.
Laryngoscope. 2001;111:1929-1937.

3.Zhou Q, Zheng JW, Mai HM, Luo QF, Fan XD, Su LX, Wang
YA, Qin ZP. Treatment guidelines of lymphatic malformations
of the head and neck. Oral Oncol. 2011;47:1105-1109.

4. Chen W, Zhang B, Wang J, Ye HS, Zhang DM, Huang YQ.
Surgical excision of cervicofacial giant macrocystic lympha-
tic malformations in infants and children. Int J Pediatr Otorhi-
nolaryngol. 2009;73:833-837.

5. Hamoir M, Plouin-Gaudon |, Rombaux P, Francois G, Cornu
AS, Desuter G, Clapuyt P, Debauche C, Verellen G, Beguin C.
Lymphatic malformations of the head and neck: a retrospecti-
ve review and support for staging. Head Neck. 2001,23:326-337.
6. Jakubikové J. Viozené anomdlie hlavy a krku. Grada: Pra-
ha; 2012: 256 s.

7. Perkins JA, Manning SC, Temporo RM, Cunningham MJ,
Edmonds JL Jr, Hoffer FA, Egbert MA. Lymphatic malforma-
tions: Review of current treatment. Otolaryngol Head Neck
Surg. 2010;142:795-803.

8.Forrester MB, Merz RD. Descriptive epidemiology of cystic
hygroma: Hawaii, 1986 to 1999. South Med J. 2004;97.631-636.
9. Skarsgard ED, Chitkara U, Krane EJ, Riley ET, Halamek LP, Dedo
HH. The OOPS procedure (operation on placental support):
In utero airway management of the fetus with prenatally dia-
gnosed tracheal obstruction. J Pediatr Surg. 1996;31:826-828.
10. Gov-Ari E, Hopewell BL. Correlation between pre-opera-
tive diagnosis and post-operative pathology reading in pe-
diatric neck masses. A review of 281 cases. Int J Pediatr Oto-
rhinolaryngol. 2015;79:2-7.

11. Elluru GD, Balakrishnan K, Padua HM. Lymphatic malfor-
mations: diagnosis and management. Seminars in Pediatric
Surgery. 2014;23:178-185.

12. Haetley B. Head and Neck Masses. In: Graham JM,
Scadding G, Bull PD. Pediatric ENT. Springer Berlin Heidel-
berg, 2007:111-129.

13. Burezq H, Williamb B, Chitte SA. Management of cystic hyg-
romas: 30-year experience, J. Craniofac. Surg. 2006;17:815-818.
14. Flint PW, Haughey BH, Lund VJ, Niparko JK. Cummings
Otolaryngology — Head and Neck Surgery. 6th ed. Elsevier: Ca-
nada; 2015: 3624 s.

15. Alemi SA, Rosbe KW, Chan DK, Meyer KA. Airway response to
sirolimus therapy for the treatment of complex pediatric lymphatic
malformations. Int J Pediatr Otorhinolaryngol. 2015;79:2466-2469.

MUDr. Martina Masdkovd
Detskd otorinolaryngologickd klinika
LF UK a DFNsP

Limbovd 1, 833 40 Bratislava
tina.masakova@gmail.com

www.solen.sk | 2017; 18(3) | Pediatria pre prax



