
strana 296strana 296

Ces Radiol 2013;  67(4): 296–302

SOUHRN
Charvátová M, Faberová R, Plánka L, 
Šprláková-Puková A, Skotáková J. Magne-
tická rezonance v  diagnostice syndromu 
Klippel-Trenaunay

Cíl: Hlavním cílem práce je ověřit možnost 
nahradit klasickou angiografii s  vysokou 
radiační zátěží metodou MR venografie při 
vyšetření pacientů se syndromem Klippel-
-Trenaunay. Součástí práce je také vypraco-
vání objektivních hodnotících kritérií pro 
stanovení klinické závažnosti nálezu a  ob-
jektivizace angiografického nálezu. 

Metoda: Pacienti léčeni za  období uply-
nulých 15 let byli klinicky vyšetřeni a  byla 
u  nich provedena klasická angiografie. Byl 
tak stanoven klinický index, který stoupal se 
závažností klinických příznaků. V rámci an-
giografie byly sledovány hlavní znaky typické 
pro KTS, tedy zejména dysplazie hlubokého 
a  povrchového žilního systému, hypertrofie 
hlavní drenážní žíly a přítomnost venózních 
malformací. I zde byl stanoven index, který 
stoupal se závažností angiografického nále-
zu. Oba indexy byly srovnány, očekávalo se, 
že čím vyšší bude klinický index, tím vyšší 
bude index angiografický, menší kapilární 
malformace a zvýšené riziko TEN v anamné-
ze. Ve druhé části práce bylo sledováno, jestli 
lze vyšetřením MR venografie získat stejné 
výsledky jako klasickou venografií.

Výsledky: Ve  sledovaném období bylo 
diagnostikováno celkem 45 dětí se  syndro-
mem Klippel-Trenaunay (26 chlapců, 19 dí-
vek). Bylo prokázáno, že zvyšující se klinický 
index koreluje se zvyšujícím se angiografic-
kým skóre. Byla rovněž prokázána souvislost 
AG skóre a  velikostí kapilární malformace. 
Konečně srovnání dosažených výsledků for-
mou AG skóre a MRAG skóre u vybraných 
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původní práce

MAGNETIC RESONANCE IMAGING IN THE DIAGNOSIS OF  
KLIPPEL-TRENAUNAY SYNDROME 

MAGNETICKá REzONANCE v DIAGNOSTICE 
SYNDROMU KLIPPEL-TRENAUNAY

SUMMARY
Charvátová M, Faberová R, Plánka L, 
Šprláková-Puková A, Skotáková J. Magne-
tic resonance imaging in the diagnosis of 
Klippel-Trenaunay syndrome 

Aim: The main objective of this work is to 
verify possibility of replacing the conventi-
onal angiography with high radiation dose 
by using MR venography in the evaluation of 
patients with Klippel-Trenaunay syndrome. 
This work is also including the elaboration of 
objective evaluation criteria for determining 
the severity of clinical finding and objectifi-
cation of angiographic findings. 

Methods: Patients treated over the past 
15 years were examined clinically and all of 
them undergone classical angiography. Clin-
ical index, raising with the severity of clinical 
symptoms, was so determined. Main charac-
teristics typical for KTS, especially dysplasia 
of profound and superficial venous system, 
hypertrophy of the main drainage vein and 
the presence of venous malformations were 
monitored within the angiography. Angio-
grafic index growes with the severity of an-
giographic findings. Both indexes were com-
pared reciprocally. It was expected that high 
clinical index was followed by high index of 
angiography, lower capillary malformation 
and increased risk of TEN in the history. In 
the second part of the study we try to find 
out whether MR venography examination 
can get the same results as conventional an-
giography. 

Results: During the reporting period 45 
children has been diagnosed with Klippel-
Trenaunay syndrome (26 boys, 19 girls). It 
has been shown that increasing clinical in-
dex correlated with growing angiographic 
score. Link of AG score and the size of  

Konflikt zájmů: Autor neuvádí  
žádný konflikt zájmů.
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ÚVOD

V  roce 1900 francouzští lékaři Maurice Klippel a  Paul Tre-
naunay popsali dva pacienty s  hemangiomatózními lézemi 
na  kůži dolních končetin doprovázenými asymetrickou hy-
pertrofií měkkých tkání a kostí a poprvé použili termín nae-
vus variqueux osteohypertrophique. O více než 100 let později 
byl název Klippel-Trenaunay syndrom (KTS) spojen s vzác-
nou komplexní malformací vyznačující se klinickou trias (1).

Klippel-Trenaunay syndrom patří v  klinické praxi k  nej-
častějším systémovým žilním angiodysplaziím, se kterými se 
setkáváme (2). Charakterizovaný je malformacemi kožních 
kapilár, které se v  literatuře běžně označují latinsky jako nae-
vus flammeus, nadměrným růstem měkkých a kostních tkání 
postižené oblasti a venózními a lymfatickými malformacemi.

Incidence KTS je 1/20 000–40 000 živě narozených dětí. 
Diagnóza může být stanovena dle odborníků z Mayo klinik, 
pokud jsou přítomny dva ze tří hlavních znaků. Výskyt je 
sporadický, muži a ženy bývají postiženi stejně často, nebyla 
zjištěna rasová predilekce a příznaky se mohou objevit po na-
rození nebo během dětství (3).

KTS je nejčastějším typem komplexní malformace evido-
vané v naší nemocnici. Děti s kapilární malformací na kožním 
povrchu jsou dispenzarizovány v cévní ambulanci Pediatrické 
kliniky a zvány na pravidelné kontroly a sleduje se, zda nedo-
chází ke změnám směřujícím směrem k  syndromu Klippel-
-Trenaunay či syndromu Sturge-Weber. Vyšetření u pacientů 
s podezřením na KTS zahrnuje tedy klinické vyšetření a pro-
vedení venografie k průkazu dysplastických změn povrchové-
ho či hlubokého žilního systému, jejich obstrukce a inkompe-
tence perforátorů. Arteriografie slouží k  detekci A-V fistulí, 
ke zhodnocení jejich velikosti. 

20 pacientů prokázalo, že oběma metodami 
lze získat stejný výsledek.

Závěr: Práce předkládá statistic-
ky prokázanou korelaci mezi závažnos-
tí klinických příznaků a  angiografickým 
nálezem u pacientů se syndromem Klippel-
-Trenaunay, ve druhé části je pak prokázána 
stejná senzitivita vyšetření MRAG ve  srov-
nání s  klasickou  angiografií, což umožní 
do  budoucna klasickou angiografii MR ve-
nografií zcela nahradit a ušetřit tak pacienta 
radiační zátěže.

Klíčová slova: syndrom Klippel-Tre-
naunay, MR angiografie.

capillary malformation has also been proven. 
Finally, a comparision of the results achieved 
by MRAG score and AG score for selected 20 
patients showes that both methods can get 
the same results.

Conclusion: This study presents statisti-
cally proven correlation between the sever-
ity of clinical symptoms and angiographic 
findings of patients with Klippel-Trenaunay 
syndrome.

The second part of the study demonstrates 
the same sensitivity MRAG tests compared 
with conventional angiography. In the future 
this fact will enable to replace conventional 
angiography by MR venography completely 
and may save the patient from the radiation 
burden.

Key words: Klippel-Trenaunay syndrome, 
MR angiography. 

Častým problémem dispenzarizovaných pacientů s kapi-
lární malformací je skutečnost, že další příznaky KTS spoje-
né s vyvíjející  se žilní insuficiencí se jen pomalu a postupně 
zvýrazňují, ze strany praktických lékařů dochází k častému 
podceňování těchto příznaků a rovněž z důvodu neznalosti 
dochází k záměně za jinou cévní anomálii, zejména za kapi-
lární či kavernózní hemangiom. Tyto skutečnosti často při-
vedou pacienta k lékaři již v pokročilém stadiu onemocnění. 
Rovněž neexistuje žádná klasifikační škála, která by určovala 
závažnost nebo pokročilost postižení při syndromu Klippel-
-Trenaunay.

Cílem práce bylo tedy vytvořit metodiku hodnocení mal-
formací a malfunkcí žilního systému u postižených končetin 
a sestavit použitelnou klasifikaci, která by umožnila objekti-
vizovat angiografický nález u postižených pacientů. S použi-
tím této klasifikační škály pak bylo možné prověřit souvislost 
mezi klinickým a anamnestickým nálezem a angiografickým 
vyšetřením, což by umožnilo rychlejší a přesnější diagnosti-
ku syndromu Klippel-Trenaunay a včasné zahájení potřebné 
a adekvátní léčby. S tím souvisí hlavní cíl práce, tj. stejným 
postupem prověřit, zda je možné MR venografií získat stej-
ný výsledek zobrazení žilního řečiště jako při klasické veno-
grafii u pacientů s KTS, tím zcela eliminovat radiační zátěž 
u dětských pacientů a potvrdit skutečnost, že MR venogra-
fie v současné době hraje důležitou roli v hodnocení žilních 
onemocnění, navzdory svým vyšším nákladům a  omezené 
dostupnosti. U dětských pacientů má však použitá metoda 
i svá úskalí, jde o vyšetření, které je poměrně časově nároč-
né, tedy u  nejmenších dětí i  nadále trvá potřeba vyšetření 
v CA.
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METODIKA

Diagnostika a  léčba KTS vyžaduje multidisciplinární spolu-
práci dětského dermatologa, flebologa, radiologa, lymfologa, 
hematologa, ortopeda a v neposlední řadě i onkologa a histo-
loga. Pacienti byli vyšetřováni prospektivně v okamžiku prv-
ního kontaktu s lékařem a následně při každé další návštěvě 
v ambulanci dětského dermatologa, flebologa se specializací 
na problematiku periferních cévních anomálií. Přehled všech 
sledovaných parametrů je uveden v  tabulce 1 a  tento kom-
plex znaků byl vyšetřen u všech pacientů. V zásadě se jednalo 
o  soubor příznaků, které pacientovi v  dalším vývoji působí 
subjektivní i objektivní obtíže a v případě včasné komplexní 
diagnostiky by bylo možné zavést výrazně dříve vhodnou ne-
farmakologickou i farmakologickou léčbu k jejich zmírnění. 
Jak již bylo výše uvedeno, častým problémem dispenzarizo-
vaných pacientů s naevus flammeus (kapilární malformací) je 
skutečnost, že další příznaky KTS spojené s žilní insuficiencí 
se jen pomalu a  postupně zvýrazňují, praktickým lékařem 
jsou příznaky počínající žilní insuficience podceňovány a ne-
znalost příznaků onemocnění způsobí, že přivedou pacienta 
k lékaři již v pokročilém stadiu.

Prvním ze sledovaných znaků byla přítomnost klinicky vý-
znamného přerůstu postižené končetiny, která by vyžadova-
la ortopedickou konzervativní či operační korekci. Druhým 
symptomem byla hypertrofie postižené končetiny měřena 
jako obvod končetiny ve třech úrovních ve srovnání se zdra-
vou stranou a sledování těchto rozměrů v čase. Dalšími sym-
ptomy byly bolestivost (tab. 2) a přítomnost makroskopicky 
viditelných varixů (obr. 1) nebo ektázií povrchového žilního 
systému (tab. 3). Poslední dvojicí příznaků hodnocených při 
klinickém vyšetření byla přítomnost flebedému a  lymfedé-
mu. Souhrnné hodnocení klinických příznaků bylo objek-
tivizováno tzv. klinickým indexem, který byl počítán z výše 
popsaných nálezů (tab. 4) a mohl nabývat hodnot 0–8. Klinic-

ký index ve své maximální hodnotě představoval objektivně 
nejhorší nález, naopak nulová hodnota představovala klinický 
nález z pohledu syndromu Klippel-Trenaunay negativní.

V rámci dalších sledovaných znaků byly získány z rodin-
né anamnézy informace o rodinné zátěži ve smyslu chronické 
žilní insuficience a  dále z  hematologických vyšetření vyply-
nulo výrazně vyšší riziko trombembolické nemoci u pacien-
tů s KTS. Posledním důležitým symptomem je kožní korelát 
choroby v podobě různě rozsáhlé kapilární malformace (obr. 
2), která byla u pacientů vyšetřována rovněž v rámci klinic-
kého vyšetření, a to při každé další návštěvě, aby bylo možné 
zachytit i případné kvalitativní změny. Důležitým ukazatelem 
míry postižení je hodnocení rozsahu kapilární malformace 
postižené oblasti. V případě, že se jednalo o malé lokální vý-
skyty, byl nález označován a hodnocen jako minimální (dis-
krétní), pokud přesahoval postiženou končetinu, byl označen 
jako rozsáhlý (tab. 5). Závěrem anamnestické části byl zazna-
menán věk při prvních příznacích syndromu.

Druhou zásadní diagnostickou částí celkového vyšetření 
u  pacientů s  podezřením na  syndrom Klippel-Trenaunay je 
zobrazení žilního systému. Historicky je prováděno klasické 
angiografické vyšetření a  na  rozdíl od  klinických příznaků 
může nález na angiografii výrazně časněji poukázat na vyšší 

Tab. 1. Vyšetřované parametry v souboru pacientů
Table 1. Investigated parameters in the group of patients 

Základní parametr Rozvíjející parametry
klinické vyšetření přerůst – ortopedická korekce

hypertrofie
bolest
varixy
flebedém
lymfedém

pozitivní rodinná anamnéza žilní 
insuficience
zvýšené riziko ten
rozsah kapilární malformace
angiografické vyšetření dysplazie PŽS

dysplazie HŽS
hypertofie hlavních drenážních žil
venózní malformace

HŽS – hluboký žilní systém, PŽS – povrchový žilní systém

Tab. 2. Škála bolesti v souboru pacientů s bodovým ohodnocením
Table 2. Range of pain in a group of patients with a score

Příznak Počet bodů
bez bolesti 0
bolesti postižené končetiny jen po zátěži 1
klidová bolestivost postižené končetiny 2

Tab. 3. Makroskopický nález varikozit postižené končetiny v souboru 
pacientů s bodovým ohodnocením
Table 3. Macroscopic finding of varicosity of the affected limb in the 
group of patients with a score

Příznak Počet bodů
bez nálezu povrchových varikozit 0
metličky 1
viditelné varixy postižené končetiny 2

Tab. 4. Výpočet Klinického indexu v souboru pacientů
Table 4. Calculation of Clinical index in the group of patients 

Příznak Výsledek vyšetření Bodová hodnota
přerůst – ortopedická korekce ano/ne 1/0
hypertrofie ano/ne 1/0
bolest stále/po zátěži/bez 2/1/0
varixy varixy/metličky/bez 2/1/0
flebedém ano/ne 1/0
lymfedém ano/ne 1/0

Tab. 5. Makroskopický nález kapilární malformace postižené končetiny 
v souboru pacientů s bodovým ohodnocením
Table 5. Macroscopic finding of capillary malformation of affected limb 
in the group of patients with a score 

Příznak Počet bodů
diskrétní nález 1
postižení v rozsahu celé končetiny 2
přesahující postiženou končetinu 3

Tab. 6. Výpočet angiografického a MR angiografického indexu v soubo-
ru pacientů
Table 6. Calculation of angiographic and MR angiographic index in the 
group of patients 

Příznak Výsledek vyšetření Bodová hodnota

varikózně změněný PŽS velké/střední/malé/
normální nález 3/2/1/0

dysplazie HŽS hyperplazie, aplazie/hy-
poplazie/normální nález 2/1/0

hypertofie hlavních 
drenážních žil ano/ne 1/0

venózní malformace ano/ne 1/0
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stupeň postižení žilního řečiště. U všech pacientů byla pro-
vedena při prvních klinických známkách klasická angiografie 
a  byly hodnoceny základní ukazatele cévního poškození  – 
dysplastické změny povrchového žilního systému (obr. 3), 
dysplazie hlubokého žilního systému, hypertrofie hlavních 

drenážních žil a  možná přítomnost venózní malformace. 
Vzhledem k tomu, že neexistuje žádná angiografická klasifi-
kace, byla vytvořena základní bodová škála, hodnotící kva-
litativně nebo kvantitativně závažnost nálezu v  jednotlivých 
hlavních kategoriích (tab. 6). Pro každého pacienta tak byl 

 Obr. 1  Obr. 3 Obr. 2

Obr. 1. Varixy povrchových žil bérce postižené končetiny u pacienta s KTS
Fig. 1. Varicose veins of superficials veins of shin of affected limb of the patient with KTS 

Obr. 2. Kapilární malformace obou DK a hýždí u pacienta s KTS
Fig. 2. Capillary malformation of both hips and buttocks of the patient with KTS 

Obr. 3. Těžká dysplazie povrchového žilního systému bérce u pacienta s KTS
Fig. 3. Severe dysplasia of superficial venous system of shin of the patient with KTS

 Obr. 4  Obr. 5

Obr. 4. MR venografie pacienta s aneuryzmatic-
kou dilatací vena poplitea a  těžkou dysplazií 
povrchového žilního systému
Fig. 4. MR venography patient with aneurysmal 
dilatation of the popliteal vena and severe 
dysplasia of the superficial venous system 

Obr. 5. 3D rekonstrukce nepřímé MDCT venogra-
fie u pacienta s KTS
Fig. 5. 3D reconstruction of indirect MDCT veno-
graphy of a patient with KTS 
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stanoven angiografický nález (angiografický index), který 
mohl nabývat hodnot 0–7. Angiografický index ve  své ma-
ximální hodnotě představoval nejtěžší postižení žilního sys-
tému, naopak nulová hodnota představovala nález z pohledu 
syndromu Klippel-Trenaunay negativní.

Poslední, avšak nejzásadnější částí studie bylo ověření sku-
tečnosti, zda by bylo možné klasické angiografické vyšetření 
nahradit vyšetřením magnetickou rezonancí, jak je opako-
vaně citováno v odborné literatuře. Vzhledem k časové i fi-
nanční náročnosti MR venografie byla náhodně vybrána asi 
polovina pacientů, zpětně pozvána a uvedené vyšetření u nich 
bylo provedeno (obr. 4). 

Vyšetření
Vyšetření byla provedena na  MR přístroji Philips Achieva 
1,5 T. Pacient byl vyšetřován vleže na  zádech  s  VCG mo-
nitorací, která je nutná  k  nastavení systolického zpoždění 
u sekvence TRANCE (Triggered Angiography Non Contrast 
Enhanced). Tato sekvence je již cílená na postiženou oblast – 
stehen či bérců – za použití 16kanálové XL torzo cívky. Zhoto-
veny jsou obrazy v koronární rovině s následnou MIP či VRT 
rekonstrukcí. Před touto sekvencí je však nejprve provedeno 
vyšetření končetin vcelku za  použití SENSE body coil, a  to 
sekvencí BTFE, jež poskytuje nejprve zobrazení v transverzál-
ní rovině, které je následně zrekonstruováno  do  MIP obra-
zů celých dolních končetin. Pro přesnější hodnocení jsme se 
rozhodli použít tuto sekvenci ještě cíleně  s XL torzo cívkou 
na více postiženou oblast.

Sledovány byly naprosto stejné parametry jako u klasické-
ho angiografického vyšetření a zcela nezávisle bez znalosti pů-
vodního výsledku byla MR venografie hodnocena. Výsledné 
hodnoty byly následně spárovány s hodnotami získanými při 
klasické angiografii a podrobeny statistickému srovnání.

Každý pacient měl při ukončení vyšetření všechna potřeb-
ná data k provedení analýzy:
1.  klinický index (0–8),
2.  pozitivní rodinná anamnéza ve  smyslu žilní insuficience 

(ano/ne),
3.  riziko tromboembolické choroby (ano/ne),
4.  rozsah kapilární malformace,
5.  angiografické hodnocení (0–7).

Tyto hodnoty byly podkladem pro statistickou analýzu ná-
sledujících hypotéz:
•  Čím vyšší bylo u  pacienta angiografické hodnocení, tím 

vyšší je očekáván klinický index.
•  Čím vyšší bylo u  pacienta angiografické hodnocení, tím 

častěji je pozitivní rodinná anamnéza.
•  Čím vyšší bylo u  pacienta angiografické hodnocení, tím 

častěji bylo nalezeno vyšší riziko tromboembolické choro-
by.

•  Čím vyšší bylo u  pacienta angiografické hodnocení, tím 
menšího rozsahu byla kapilární malformace. 

Kromě těchto hypotéz byly definovány dvě otázky: 
1.  Existuje souvislost mezi výší AG skóre a  věkem pacienta 

při klinické manifestaci?
2.  Získáme při MR venografii stejných výsledků jako při kla-

sické angiografii?

Použitou statistickou metodou pro srovnání výsledku angio- 
grafie s pozitivitou rodinné anamnézy a přítomností zvýšené-
ho rizika TEN byl Mann-Whitney U test. Srovnání rozsahu 
kapilární malformace s angiografickým nálezem bylo prove-
deno Kruskal-Wallis H testem a síla asociace klinického inde-
xu a věku s angiografickým nálezem byla vyjádřena koeficien-
tem Kendallova talu.

VÝSLEDKY
Ve  sledovaném období bylo na  Pracovišti dětské medicíny 
Fakultní nemocnice Brno diagnostikováno celkem 45 dětí 
se  syndromem Klippel-Trenaunay (26 chlapců, 19 dívek), 
průměrný věk při manifestaci byl 6,7 let (1–17). Nejčastější 
lokalizací postižení byla dolní končetina (34 pacientů – 75 %), 
v pěti případech byly postiženy dvě končetiny (11 %) a v jed-
nom případě končetiny tři (2 %). U všech 45 pacientů bylo 
možné provést a dokončit klinické vyšetření a stanovit klinic-
ký index, zjistit anamnestické údaje a vyšetřit rozsah kapilární 
malformace. Současně bylo možné u všech pacientů provést 
angiografické vyšetření a  stanovit stupeň poškození žilního 
systému u pacienta. U 20 dětí bylo provedeno rovněž vyšetře-
ní pomocí MR, MR venografie. Všechny definované hypotézy 
a otázky tak mohly být podrobeny statistickému hodnocení.

Bylo prokázáno, že zvyšující se klinický index koreluje se 
zvyšujícím se angiografickým skóre, tedy čím horší klinický 
nález, tím rozsáhlejší změny je možné objektivně pozorovat 
na žilním systému. Síla asociace klinického indexu a angio-
grafického skóre vyjádřena koeficientem Kendallova talu je 
rovna 0,459 (graf 1). Lze tedy říci, že mezi oběma parametry 
existuje mírný až středně silný vztah (p < 0,001). Síla asocia-
ce věku a AG skóre vyjádřena koeficientem Kendallova talu 
je rovna 0,590 (graf 2). Asociace těchto parametrů tedy není 
prokázána.

Při použití Kruskal-Wallis H testu byla jasně prokázána 
souvislost AG skóre a velikosti kapilární malformace, přičemž  

Graf 1. Závislost klinického indexu na AG skóre
Graph 1. Dependence of a clinical index on AG score
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Síla asociace klinického indexu a AG skóre vyjádřená koefi-
cientem Kendallova talu je rovna 0,459 (p < 0,001). Lze tedy 
říci, že mezi oběma parametry existuje mírný až středně sil-
ný vztah asociace.
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souvislost znamenala, že čím horší byl objektivní nález na žil-
ním systému při angiografii, tím menší byl rozsah kapilární 
malformace (p < 0,001) (tab. 7).

Souvislost AG skóre s  vyšším rizikem TEN a  pozitivní 
anamnézou byla prokázána Mann-Whitney U testem. V obou 
případech lze tvrdit, že pozitivita rodinné anamnézy a proká-
zané vyšší riziko TEN koreluje s vyššími hodnotami AG skóre 
(tab. 8, 9).

Konečně srovnání dosažených výsledků formou AG skóre 
a MRAG skóre u vybraných 20 pacientů prokázalo, že oběma 
metodami lze získat stejný výsledek.

DISKUSE

Unikátní velikost souboru byla docílena koncentrací pacientů 
s  tímto vzácným syndromem z celé České republiky do FN 
Brno. Obdobný soubor byl již opakovaně zpracován na růz-
ných zahraničních pracovištích, jedním z  nich byla i  Mayo 
Clinic v  USA v  Minnesotě, kde od  ledna 1956 do  července 
1981 zaznamenali 40 pacientů s  KTS. Zde proběhlá studie 
byla zaměřena na chirurgickou léčbu a následné komplikace 
provedené léčby (4).

Ke členění žilních malformací je aktuálně používána hambur-
ská klasifikace, která byla navržena na CVM Workshop kona-
ném v Hamburgu, Německu, v roce 1988. Tato klasifikace byla 
následně modifikována International Society for the Study for 
Vascular Anomalies v roce 1992 v Denveru, USA. Tedy na zákla-
dě této modifikované klasifikace je Klippel-Trenaunay syndrom 
(KTS) definován jako smíšená malformace cévní, kostní a měk-
kotkáňová. Cévní malformace u KTS jsou obvykle smíšené a za-
hrnují venózní, kapilární a lymfatický systém. Další modifikace 
Hamburské klasifikace byla navržena ISSVA v roce 1996 (5).

KTS patří do skupiny kombinovaných a komplexních cév-
ních malformací s širokým spektrem projevů, od lokalizova-
ných forem po  infiltrativní šíření. Nicméně, kvůli charakte-
ristické klinické trias příznaků (1. rudé zbarvení kůže – barva 
portského vína – naevus flammeus, 2. venózní abnormality, 3. 
hypetrofie měkkých částí a skeletu končetiny) je termín KTS 
stále používán jak lékaři, tak pacienty, jak uvádí ve svém člán-
ku Gloviczki a Driscoll.

Etiologie syndromu KT je nejasná. Existují různé hypo-
tézy: Bliznak a Staple (6) navrhli, že intrauterinní poškození 
sympatických ganglií nebo intermediolaterálního traktu vede 
k dilataci mikroskopických AV anastomóz, ze kterých se může 
vyvinout malformace. Servelle tvrdil, že blokáda normálního 
žilního toku do hlubokého žilního systému vede ke vzniku žil-
ní hypertenze a tvorbě varixů. Baskerville et al. (7) navrhovali, 
že hlavním důvodem vzniku je mezodermální porucha, která 
zapříčiňuje přetrvávání mikroskopických AV spojek. 

Na  patogenezi KTS, jak ukazují mnohé studie, se podílí 
i  genetické faktory. U  několika pacientů se syndromem KT 
byla popsána a nalezena balancovaná translokace zahrnující 
chromozomy 8q22.3 a 14q13, u dalších pacientů translokace 
t (5; 11), (q13.3; p15.1). Identifikace dvou různých přestaveb 
chromozomů spojených s KTS pravděpodobně znamená po-
díl více genů v etiologii tohoto onemocnění, což naznačuje, že 
KTS je geneticky heterogenní (8).

Klinický obraz zahrnuje projevy chronické žilní nedosta-
tečnosti. Dysplazie žilního systému nebo žilní malformace se 

Graf 2. Závislost věku v době manifestace KT syndromu a AG skóre
Graph 2. Dependence of age at the time of manifestation of KT syndro-
me and AG score
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Síla asociace věku a AG skóre vyjádřená koeficientem Ken-
dallova talu je rovna 0,590. Asociace těchto parametrů tedy 
není prokázána.

Tab. 7. Souvislost AG skóre a KM
Table 7. Relation of AG score and CM

KM
p1

1 2 3

AG

1 0,0 % (n = 0) 0,0 % (n = 0) 26,3 % (n = 5) < 0,001*
2 0,0 % (n = 0) 16,7 % (n = 2) 42,1 % (n = 8)
3 0,0 % (n = 0) 16,7 % (n = 2) 31,6 % (n = 6)
4 33,3 % (n = 3) 58,3 % (n = 7) 0,0 % (n = 0)
5 22,2 % (n = 2) 0,0 % (n = 0) 0,0 % (n = 0)
6 33,3 % (n = 3) 0,0 % (n = 0) 0,0 % (n = 0)
7 11,1 % (n = 1) 8,3 % (n = 1) 0,0 % (n = 0)

1Statistická významnost rozdílu počítaná Kruskal-Wallis H testem

Tab. 8. Souvislost AG skóre a RA
Table 8. Relation of AG score and RA 

RA
p1

0 1

AG

1 21,7 % (n = 5) 0,0 % (n = 0) 0,003*
2 30,4 % (n = 7) 17,6 % (n = 3)
3 26,1 % (n = 6) 11,8 % (n = 2)
4 13,0 % (n = 3) 41,2 % (n = 7)
5 0,0 % (n = 0) 11,8 % (n = 2)
6 8,7 % (n = 2) 5,9 % (n = 1)
7 0,0 % (n = 0) 11,8 % (n = 2)

1Statistická významnost rozdílu počítaná Mann-Whitney U testem

Tab. 9. Souvislost AG skóre a TEN 
Table 9. Relation of AG score and TED 

TEN
p1

0 1

AG

1 14,3 % (n = 3) 10,5 % (n = 2) 0,009*
2 38,1 % (n = 8) 10,5 % (n = 2)
3 28,6 % (n = 6) 10,5 % (n = 2)
4 14,3 % (n = 3) 36,8 % (n = 7)
5 0,0 % (n = 0) 10,5 % (n = 2)
6 0,0 % (n = 0) 15,8 % (n = 3)
7 4,8 % (n = 1) 5,3 % (n = 1)

1Statistická významnost rozdílu počítaná Mann-Whitney U testem
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vyskytují u 72 % pacientů s KTS. Abnormální žilní drenáž je 
často způsobena perzistující embryonální žilou, agenezí, hy-
poplazií, žilní inkompetencí nebo aneuryzmatem hluboké-
ho žilního systému. U asi 18 % případů s vrozenými cévními 
malformacemi nacházíme přítomnost atypických kmenových 
žil, které jsou umístěné podél vnější strany nohy a  často se 
šíří ze hřbetu nohy nahoru a  plantárně. V  případě normál-
ně vyvinutého hlubokého odvodného žilního systému dolní 
končetiny a pánve hovoříme o přetrvávajících marginálních 
žílách (MV). Hypoplazie nebo dokonce aplazie hlavních hlu-
bokých žil naproti tomu definuje tyto žíly jako přetrvávající 
embryonální žíly (EV). Další malformace doplňují klasický 
obraz syndromu je hypoplazie nebo aplazie lymfatických cév, 
funkční nedostatečnost lymfatického systému, která dává 
vznik primárnímu či sekundárnímu lymfedému (10).

Hlavním cílem naší práce je snaha o  standardizaci a opti-
malizaci vyšetřovacích postupů ke stanovení správné diagnózy 
pacientů se syndromem KT v rámci odlišení od jiných cévních 
anomálií. MR venografie dokáže detailně zobrazit žilní systém, 
hraje nyní důležitou roli v hodnocení žilních onemocnění na-
vzdory svým vyšším nákladům a omezené dostupnosti. Kvalita 
MR obrazu je srovnatelná s konvenčními venogramy. MR angio- 
grafie navíc poskytuje vysoké prostorové rozlišení zobrazová-
ní rozsahu cévních malformací (11). I v naší srovnávací studii 
mezi klasickou venografií a MR venografií jsme dospěli ke zcela 
srovnatelným výsledkům, dokonce provedené MR venografie 
byly přesnější v hodnocení postižení měkkých tkání.

Stejný diagnostický přínos jako MR venografie ke  kom-
plexnímu zhodnocení povrchových a  hlubokých žilních 
systémů má i nepřímá MDCT venografie (obr. 5). Nicméně 
MDCT venografie zahrnuje expozici velkého množství io-
nizujícího záření, což může bránit plošnému používání, ze-
jména u mladých pacientů. Vzhledem k věku našich pacientů 
s rozsáhlými cévními anomáliemi a potřebě následných sle-
dovacích kontrolních vyšetření jsme pevně přesvědčeni, že 
MR angiografie je nejvhodnější zobrazovací technikou k ur-
čení přesné diagnózy, posouzení rozsahu, naplánování léčby 
a následnému sledování jedinců s KTS (12). 

Nejlepší způsob léčby závisí na rozsahu léze, na závažnos-
ti příznaků a klinickém stavu pacienta. Vzhledem k charak-

teru postižení (časté postižení hlubokého žilního systému) 
a  vzhledem k  možnosti vzniku chronické žilní insuficience 
u  nemocných s  KTS je terapie většinou konzervativní. Zá-
kladem konzervativní léčby je elastická komprese, medika-
mentózní terapie a pravidelné cvičení k posílení žilně-svalové 
pumpy. U dětí je rehabilitace zaměřena k posílení celé posti-
žené končetiny, u které se může projevit hypotrofie následkem 
používání kompresivních punčoch. 

Indikací k  terapii venoformaky je přítomnost subjektiv-
ních příznaků, progrese kožních projevů žilní nedostatečnos-
ti a žilní otok. Účinek venofarmak je venotonický, kapilaro-
protektivní, protizánětlivý, lymfotropní, snižují viskozitu krve 
a zlepšují transkutánní parciální tlak O2.

První řada léčby varixů je podpůrná pomocí elastických 
kompresních punčoch. Perkutánní injekce  sklerotizujících 
látek je alternativní způsob léčby u malých varixů. Sklerotizu-
jící látky dráždí endotel, což vede k fibróze a obliteraci lumen 
cévy. Chirurgická intervence je indikována v  případě, že se 
příznaky horší. Laser je používán k léčbě „skvrn barvy port-
ského vína“.

ZÁVĚR
Na základě klinického vyšetření a korelace s angiografickým 
nálezem byla vytvořena angiografická klasifikace v  podobě 
základní bodové škály u pacientů se syndromem Klippel-Tre-
naunay, hodnotící kvalitativně nebo kvantitativně závažnost 
nálezu v jednotlivých hlavních kategoriích. Pro každého pa-
cienta tak byl stanoven angiografický index. Statisticky vý-
znamně byla prokázána korelace mezi stupněm závažnosti 
angiografického nálezu a  klinickými příznaky, což umožní 
časněji diagnostikovat závažnější stupeň postižení v  rámci 
základního onemocnění, a tedy i časnější zahájení léčby. Sou-
časně bylo prokázáno, že vyšetření žilního systému magne-
tickou rezonancí má stejnou senzitivitu ve smyslu stanovení 
angiografického nálezu u  pacientů se syndromem Klippel-
-Trenaunay jako klasická angiografie, a je tedy možné klasic-
kou angiografii do budoucna metodou MR venografie zcela 
nahradit.
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