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SOUHRN

Charvatova M, Faberova R, Planka L,
Sprlékové-Pukové A, Skotakova J. Magne-
ticka rezonance v diagnostice syndromu
Klippel-Trenaunay

Cil: Hlavnim cilem prace je ovétit moznost
nahradit klasickou angiografii s vysokou
radia¢ni zatézi metodou MR venografie pii
vy$etfeni pacientti se syndromem Klippel-
-Trenaunay. Soucdsti prace je také vypraco-
vani objektivnich hodnoticich kritérii pro
stanoveni klinické zavaznosti nalezu a ob-
jektivizace angiografického nalezu.

Metoda: Pacienti 1é¢eni za obdobi uply-
nulych 15 let byli klinicky vysetfeni a byla
u nich provedena klasickd angiografie. Byl
tak stanoven klinicky index, ktery stoupal se
zavaznosti klinickych pfiznaka. V ramci an-
giografie byly sledovany hlavni znaky typické
pro KTS, tedy zejména dysplazie hlubokého
a povrchového zilniho systému, hypertrofie
hlavni drenazni Zily a pfitomnost vendznich
malformaci. I zde byl stanoven index, ktery
stoupal se zavaznosti angiografického nale-
zu. Oba indexy byly srovnany, ocekavalo se,
ze ¢im vyssi bude klinicky index, tim vy$s$i
bude index angiograficky, mensi kapilarni
malformace a zvy$ené riziko TEN v anamné-
ze. Ve druhé ¢asti prace bylo sledovano, jestli
lze vySetfenim MR venografie ziskat stejné
vysledky jako klasickou venografii.

Vysledky: Ve sledovaném obdobi bylo
diagnostikovano celkem 45 déti se syndro-
mem Klippel-Trenaunay (26 chlapcti, 19 di-
vek). Bylo prokazano, ze zvysujici se klinicky
index koreluje se zvy$ujicim se angiografic-
kym skore. Byla rovnéz prokazana souvislost
AG skore a velikosti kapilarni malformace.
Kone¢né srovnani dosazenych vysledku for-
mou AG skore a MRAG skdre u vybranych

SUMMARY

Charvatova M, Faberovda R, Plinka L,
Sprlékové-Pukové A, Skotakova 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
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20 pacientt prokdzalo, Ze obéma metodami
Ize ziskat stejny vysledek.

Zavér: Prace predkladd  statistic-
ky prokazanou korelaci mezi zavaznos-
ti Kklinickych ptiznaka a angiografickym
nélezem u pacienttl se syndromem Klippel-
-Trenaunay, ve druhé ¢asti je pak prokdzana
stejnd senzitivita vySetfeni MRAG ve srov-
nani s klasickou angiografii, coz umozni
do budoucna klasickou angiografii MR ve-
nografii zcela nahradit a usettit tak pacienta

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

radiadni zatéze.

naunay, MR angiografie.

uvoD

V roce 1900 francouzsti lékari Maurice Klippel a Paul Tre-
naunay popsali dva pacienty s hemangiomatéznimi 1ézemi
na kazi dolnich koncetin doprovazenymi asymetrickou hy-
pertrofii mékkych tkani a kosti a poprvé pouzili termin nae-
vus variqueux osteohypertrophique. O vice nez 100 let pozdéji
byl nézev Klippel-Trenaunay syndrom (KTS) spojen s vzac-
nou komplexni malformaci vyznacujici se klinickou trias (1).

Klippel-Trenaunay syndrom patti v klinické praxi k nej-
Castéj$im systémovym Zilnim angiodysplaziim, se kterymi se
setkavame (2). Charakterizovany je malformacemi koznich
kapilar, které se v literatufe bézné oznacuji latinsky jako nae-
vus flammeus, nadmérnym rtstem mékkych a kostnich tkani
postiZzené oblasti a vendznimi a lymfatickymi malformacemi.

Incidence KTS je 1/20 000-40 000 Zivé narozenych déti.
Diagnéza miize byt stanovena dle odbornikd z Mayo klinik,
pokud jsou ptitomny dva ze tfi hlavnich znaka. Vyskyt je
sporadicky, muzi a Zeny byvaji postizeni stejné ¢asto, nebyla
zjisténa rasova predilekce a pfiznaky se mohou objevit po na-
rozeni nebo béhem détstvi (3).

KTS je nejéastéj$im typem komplexni malformace evido-
vané v na$i nemocnici. Déti s kapilarni malformaci na koznim
povrchu jsou dispenzarizovany v cévni ambulanci Pediatrické
kliniky a zvany na pravidelné kontroly a sleduje se, zda nedo-
chazi ke zménam sméfujicim smérem k syndromu Klippel-
-Trenaunay ¢i syndromu Sturge-Weber. Vysetfeni u pacienttl
s podezfenim na KTS zahrnuje tedy klinické vySetfeni a pro-
vedeni venografie k prikazu dysplastickych zmén povrchové-
ho ¢i hlubokého Zilniho systému, jejich obstrukce a inkompe-
tence perforatort. Arteriografie slouzi k detekci A-V fistuli,
ke zhodnoceni jejich velikosti.

Kli¢ova slova: syndrom Klippel-Tre-

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.

Castym problémem dispenzarizovanych pacientd s kapi-
larni malformaci je skute¢nost, ze dalsi pfiznaky KTS spoje-
né s vyvijejici se Zilni insuficienci se jen pomalu a postupné
zvyraznuji, ze strany praktickych lékart dochazi k ¢astému
podcenovani téchto priznakt a rovnéz z dtivodu neznalosti
dochazi k zaméné za jinou cévni anomalii, zejména za kapi-
larni ¢i kaverndzni hemangiom. Tyto skute¢nosti ¢asto pri-
vedou pacienta k 1ékati jiz v pokrodilém stadiu onemocnéni.
Rovnéz neexistuje zadna klasifika¢ni $kala, kterd by uréovala
zavaznost nebo pokrocilost postizeni pfi syndromu Klippel-
-Trenaunay.

Cilem préce bylo tedy vytvorit metodiku hodnoceni mal-
formaci a malfunkci Zilniho systému u postizenych konéetin
a sestavit pouzitelnou klasifikaci, kterd by umoznila objekti-
vizovat angiograficky nalez u postizenych pacientd. S pouzi-
tim této klasifika¢ni $kaly pak bylo mozné provétit souvislost
mezi klinickym a anamnestickym nalezem a angiografickym
vySetfenim, coz by umoznilo rychlejsi a presnéjsi diagnosti-
ku syndromu Klippel-Trenaunay a v¢asné zahajeni pottebné
a adekvatni 1é¢by. S tim souvisi hlavni cil prace, tj. stejnym
postupem provérit, zda je mozné MR venografii ziskat stej-
ny vysledek zobrazeni zilniho recisté jako pti klasické veno-
grafii u pacientti s KTS, tim zcela eliminovat radia¢ni zatéz
u détskych pacientt a potvrdit skute¢nost, Ze MR venogra-
fie v soucasné dobé hraje dtilezitou roli v hodnoceni Zilnich
onemocnéni, navzdory svym vyssim nakladim a omezené
dostupnosti. U détskych pacientti ma vSak pouzitd metoda
i sva uskali, jde o vySetfeni, které je pomérné ¢asové naro¢-
né, tedy u nejmensich déti i nadale trva potreba vysetteni
v CA.
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METODIKA

Diagnostika a lé¢ba KTS vyzaduje multidisciplinarni spolu-
praci détského dermatologa, flebologa, radiologa, lymfologa,
hematologa, ortopeda a v neposledni fadé i onkologa a histo-
loga. Pacienti byli vy$etfovani prospektivné v okamziku prv-
niho kontaktu s lékafem a ndsledné pti kazdé dalsi navstévé
v ambulanci détského dermatologa, flebologa se specializaci
na problematiku perifernich cévnich anomalii. Prehled vSech
sledovanych parametrii je uveden v tabulce 1 a tento kom-
plex znak byl vySetfen u vSech pacientil. V zasadé se jednalo
o soubor priznak, které pacientovi v dal$im vyvoji ptsobi
subjektivni i objektivni obtiZe a v pripadé v¢asné komplexni
diagnostiky by bylo mozné zavést vyrazné dfive vhodnou ne-
farmakologickou i farmakologickou 1é¢bu k jejich zmirnéni.
Jak jiz bylo vyse uvedeno, ¢astym problémem dispenzarizo-
vanych pacientd s naevus flammeus (kapilarni malformaci) je
skute¢nost, Ze dal$i priznaky KTS spojené s Zilni insuficienci
se jen pomalu a postupné zvyraznuji, praktickym lékarem
jsou priznaky pocinajici zilni insuficience podcenovany a ne-
znalost pfiznaki onemocnéni zpusobi, Ze pfivedou pacienta
k 1ékati jiz v pokrocilém stadiu.

Prvnim ze sledovanych znaku byla pfitomnost klinicky vy-
znamného prertstu postizené kondetiny, ktera by vyzadova-
la ortopedickou konzervativni ¢i opera¢ni korekci. Druhym
symptomem byla hypertrofie postizené koncetiny méfena
jako obvod koncetiny ve tfech urovnich ve srovnani se zdra-
vou stranou a sledovani téchto rozméru v ¢ase. Dal$imi sym-
ptomy byly bolestivost (tab. 2) a pfitomnost makroskopicky
viditelnych varixd (obr. 1) nebo ektazii povrchového Zilniho
systému (tab. 3). Posledni dvojici pfiznakit hodnocenych pii
klinickém vysetfeni byla pfitomnost flebedému a lymfedé-
mu. Souhrnné hodnoceni klinickych priznaka bylo objek-
tivizovano tzv. klinickym indexem, ktery byl pocitan z vyse

ky index ve své maximalni hodnoté predstavoval objektivné
nejhorsi nalez, naopak nulova hodnota predstavovala klinicky
nélez z pohledu syndromu Klippel-Trenaunay negativni.

V ramci dal$ich sledovanych znaku byly ziskany z rodin-
né anamnézy informace o rodinné zatézi ve smyslu chronické
Zilni insuficience a déle z hematologickych vySetfeni vyply-
nulo vyrazné vyssi riziko trombembolické nemoci u pacien-
tt s KTS. Poslednim dtilezitym symptomem je kozni korelat
choroby v podobé rizné rozsahlé kapilarni malformace (obr.
2), kterd byla u pacientii vy$etfovana rovnéz v ramci klinic-
kého vysetreni, a to pri kazdé dalsi nav§tévé, aby bylo mozné
zachytit i pripadné kvalitativni zmény. Dulezitym ukazatelem
miry postizeni je hodnoceni rozsahu kapilarni malformace
postizené oblasti. V pripadé, ze se jednalo o malé lokalni vy-
skyty, byl nalez oznacovan a hodnocen jako minimaélni (dis-
krétni), pokud presahoval postizenou koncetinu, byl oznacen
jako rozsahly (tab. 5). Zavérem anamnestické ¢asti byl zazna-
mendn vek pti prvnich pfiznacich syndromu.

Druhou zésadni diagnostickou ¢asti celkového vySetfeni
u pacientt s podezfenim na syndrom Klippel-Trenaunay je
zobrazeni zilntho systému. Historicky je provadéno klasické
angiografické vySetfeni a na rozdil od klinickych ptiznaku
muze nalez na angiografii vyrazné ¢asnéji poukazat na vyssi

Tab. 3. Makroskopicky ndlez varikozit postiZzené koncetiny v souboru
pacientti s bodovym ohodnocenim
Table 3. Macroscopic finding of varicosity of the affected limb in the

group of patients with a score
Pfiznak Pocet bodi
bez nalezu povrchovych varikozit 0
metlicky 1
viditelné varixy postizené koncetiny 2

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

opsanych nélezii (tab. 4) a mohl nabyvat hodnot 0-8. Klinic-
popsany: ( ) Al Pfiznak Vysledek vysetfeni | Bodova hodnota
prerGst — ortopedicka korekce ano/ne 1/0
Tab. 1. Vysetiované parametry v souboru pacientii hypertrofie ano/ne 1/0
Table 1. Investigated parameters in the group of patients bolest stale/po zatézi/bez 2/1/0
Zakladni parametr Rozvijejici parametry varixy varixy/metlicky/bez 2/1/0
klinické vysetreni prerdst - ortopedické korekce flebedém ano/ne 1/0
hypertroﬁe Iymfedém ano/ne 1/0
bolest . . . _
- Tab. 5. Makroskopicky ndlez kapildrni malformace postizené koncetiny
varixy L . .
- v souboru pacientii s bodovym ohodnocenim
flebedém Table 5. Macroscopic finding of capillary malformation of affected limb
lymfedém in the group of patients with a score
pozitivni rodinnd anamnéza zilni Pfiznak Pocet bodui
insuficience diskrétni nalez 1
zvysené riziko TEN postizeni v rozsahu celé koncetiny 2
rozsah kapilarni malformace _ presahujici postizenou koncetinu 3
angiografické vysetfeni dysplazie PZS
dysplazie HZS Tab. 6. Vypocet angiografického a MR angiografického indexu v soubo-
hypertofie hlavnich drendznich zil ru pacientii
vendzni malformace Table 6. Calculation of angiographic and MR angiographic index in the
- — - group of patients
HZS - hluboky Zilnf systém, PZS — povrchovy Zilni systém — - — -
Pfiznak Vysledek vysetieni Bodova hodnota
. e v e v o velké/stredni/malé/
Tab. 2. Skdla bolesti v souboru pacientii s bodovym ohodnocenim varikézné zménény PZS normalni nalez 3/2/1/0
Talvnfe 2. Range of pain in a group of patients with a score _ : eolagie HES hyperplazie, aplazie/hy- S
PFiznak Polet bodu ysp poplazie/normalni ndlez
bez bolesti p
- ~ PRV P hype’rsofue hvl.avmch ano/ne 1/0
bolesti postizené koncetiny jen po zatézi 1 drenaznich Zil
klidové bolestivost postizené koncetiny 2 vendzni malformace ano/ne 1/0
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A Obr. 1 A Obr.2
Obr. 1. Varixy povrchovych Zil bérce postizené koncetiny u pacienta s KTS
Fig. 1. Varicose veins of superficials veins of shin of affected limb of the patient with KTS

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

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

stupenl postizeni zilniho fe¢isté. U vSech pacientii byla pro- = drendznich Zil a mozna pfitomnost vendzni malformace.
vedena pfi prvnich klinickych znamkéch klasicka angiografie ~ Vzhledem k tomu, Ze neexistuje Zadnd angiograficka klasifi-
a byly hodnoceny zakladni ukazatele cévniho poskozeni —  kace, byla vytvorena zdkladni bodova $kala, hodnotici kva-
dysplastické zmény povrchového Zilniho systému (obr. 3), litativné nebo kvantitativné zavaznost nalezu v jednotlivych

dysplazie hlubokého Zilniho systému, hypertrofie hlavnich  hlavnich kategoriich (tab. 6). Pro kazdého pacienta tak byl

Obr. 4. MR venografie pacienta s aneuryzmatic-
kou dilataci vena poplitea a tézkou dysplazii
povrchového Zilniho 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 nepfimé 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 angiograficky nalez (angiograficky index), ktery
mohl nabyvat hodnot 0-7. Angiograficky index ve své ma-
ximaln{ hodnoté predstavoval nejtézsi postizeni zilniho sys-
tému, naopak nulova hodnota predstavovala nalez z pohledu
syndromu Klippel-Trenaunay negativni.

Posledni, av$ak nejzasadnéjsi ¢asti studie bylo ovéreni sku-
te¢nosti, zda by bylo mozné klasické angiografické vysetieni
nahradit vy$etfenim magnetickou rezonanci, jak je opako-
vané citovano v odborné literature. Vzhledem k casové i fi-
nan¢ni ndro¢nosti MR venografie byla ndhodné vybrana asi
polovina pacienttl, zpétné pozvana a uvedené vy$etfeni u nich
bylo provedeno (obr. 4).

Vysetieni

Vysetieni byla provedena na MR piistroji Philips Achieva
1,5T. Pacient byl vySetfovan vleze na zadech s VCG mo-
nitoraci, kterd je nutna k nastaveni systolického zpozdéni
u sekvence TRANCE (Triggered Angiography Non Contrast
Enhanced). Tato sekvence je jiz cilend na postizenou oblast —
stehen ¢i bércti - za pouziti 16kanalové XL torzo civky. Zhoto-
veny jsou obrazy v koronarni roviné s naslednou MIP ¢i VRT
rekonstrukci. Pfed touto sekvenci je v§ak nejprve provedeno
vySetfeni koncetin vcelku za pouziti SENSE body coil, a to
sekvenci BTFE, jez poskytuje nejprve zobrazeni v transverzal-
ni roviné, které je nasledné zrekonstruovano do MIP obra-
zu celych dolnich konéetin. Pro presnéj$i hodnoceni jsme se
rozhodli pouzit tuto sekvenci jesté cilené s XL torzo civkou
na vice postiZzenou oblast.

Sledovany byly naprosto stejné parametry jako u klasické-
ho angiografického vySetfeni a zcela nezavisle bez znalosti pti-
vodniho vysledku byla MR venografie hodnocena. Vysledné
hodnoty byly nésledné sparovany s hodnotami ziskanymi pfi
klasické angiografii a podrobeny statistickému srovndni.

Kazdy pacient mél pti ukonceni vysetteni vSechna potteb-
nd data k provedeni analyzy:

1. klinicky index (0-8),
2. pozitivni rodinnd anamnéza ve smyslu Zilni insuficience

(ano/ne),

3. riziko tromboembolické choroby (ano/ne),
rozsah kapilarni malformace,
5. angiografické hodnoceni (0-7).

b

Tyto hodnoty byly podkladem pro statistickou analyzu na-
sledujicich hypotéz:

« Cim vyssi bylo u pacienta angiografické hodnoceni, tim
vy$$i je o¢ekavan klinicky index.

« Cim vyssi bylo u pacienta angiografické hodnoceni, tim
Castéji je pozitivni rodinnd anamnéza.

« Cim vyssi bylo u pacienta angiografické hodnoceni, tim
Castéji bylo nalezeno vys$i riziko tromboembolické choro-
by.

« Cim vyssi bylo u pacienta angiografické hodnoceni, tim
mensiho rozsahu byla kapilarni malformace.

Kromé téchto hypotéz byly definovany dvé otazky:

1. Existuje souvislost mezi vy$i AG skdre a vékem pacienta
pti klinické manifestaci?

2. Ziskdme pti MR venografii stejnych vysledk jako pfi kla-
sické angiografii?

strana 300

Pouzitou statistickoumetodou pro srovnanivysledkuangio-
grafie s pozitivitou rodinné anamnézy a pritomnosti zvysené-
ho rizika TEN byl Mann-Whitney U test. Srovnani rozsahu
kapilarni malformace s angiografickym nalezem bylo prove-
deno Kruskal-Wallis H testem a sila asociace klinického inde-
xu a véku s angiografickym nélezem byla vyjadfena koeficien-
tem Kendallova talu.

VYSLEDKY

Ve sledovaném obdobi bylo na Pracovisti détské mediciny
Fakultni nemocnice Brno diagnostikovano celkem 45 déti
se syndromem Klippel-Trenaunay (26 chlapcti, 19 divek),
pramérny vék pfi manifestaci byl 6,7 let (1-17). Nejcastéjsi
lokalizaci postizeni byla dolni koncetina (34 pacientti - 75 %),
v péti pripadech byly postizeny dvé koncetiny (11 %) a v jed-
nom piipadé koncetiny tfi (2 %). U vSech 45 pacientt bylo
mozné provést a dokondit klinické vySetfeni a stanovit klinic-
ky index, zjistit anamnestické udaje a vy$etfit rozsah kapilarni
malformace. Souc¢asné bylo mozné u vSech pacientti provést
angiografické vysetfeni a stanovit stupen poskozeni Zilniho
systému u pacienta. U 20 déti bylo provedeno rovnéz vysetre-
ni pomoci MR, MR venografie. V§echny definované hypotézy
a otazky tak mohly byt podrobeny statistickému hodnoceni.

Bylo prokazano, ze zvysujici se klinicky index koreluje se
zvy$ujicim se angiografickym skore, tedy ¢im horsi klinicky
nélez, tim rozséhlejsi zmény je mozné objektivné pozorovat
na zilnim systému. Sila asociace klinického indexu a angio-
grafického skdre vyjadrena koeficientem Kendallova talu je
rovna 0,459 (graf 1). Lze tedy fici, Ze mezi obéma parametry
existuje mirny az sttedné silny vztah (p < 0,001). Sila asocia-
ce véku a AG skore vyjadrena koeficientem Kendallova talu
je rovna 0,590 (graf 2). Asociace téchto parametrti tedy neni
prokdzana.

Pfi pouziti Kruskal-Wallis H testu byla jasné prokazana
souvislost AG skore a velikosti kapilarni malformace, pfi¢emz
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Sila asociace klinického indexu a AG skdre vyjddrend koefi-
cientem Kendallova talu je rovna 0,459 (p < 0,001). Lze tedy
fici, Ze mezi obéma parametry existuje mirny az stredné sil-
ny vztah asociace.

Graf 1. Zdvislost klinického indexu na AG skore
Graph 1. Dependence of a clinical index on AG score
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souvislost znamenala, Ze ¢im horsi byl objektivni ndlez na Zil-
nim systému pfi angiografii, tim mensi byl rozsah kapilarni
malformace (p < 0,001) (tab. 7).

Souvislost AG skdre s vy$sim rizikem TEN a pozitivni
anamnézou byla prokdzana Mann-Whitney U testem. V obou
ptipadech Ize tvrdit, Ze pozitivita rodinné anamnézy a proka-
zané vyssi riziko TEN koreluje s vy$$imi hodnotami AG skore
(tab. 8, 9).

Kone¢né srovnani dosazenych vysledka formou AG skore
a MRAG skdre u vybranych 20 pacientti prokazalo, ze obéma
metodami lze ziskat stejny vysledek.

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

KM .
1 2 3 P
1] 00%(N=0) 0,0% (N=0) 26,3% (N=15) <0,001*
2| 00%(N=0) 16,7% (N=2) | 42,1% (N=38)
3] 00%(N=0) 16,7% (N=2) | 31,6% (N=6)
AG|4| 333%(N=3) | 583%(N=7) 0,0% (N=0)
5| 222%(N=2) 0,0% (N=0) 0,0% (N=0)
6| 333%(N=3) 0,0% (N=0) 0,0% (N=0)
71 111%(N=1) 83%(N=1) 0,0% (N=0)
'Statistickd vyznamnost rozdilu pocitand Kruskal-Wallis H testem
Tab. 8. Souvislost AG skore a RA
Table 8. Relation of AG score and RA
RA ;
0 1 P
1 21,7% (N=5) 00% (N=0) 0,003*
2 30,4% (N=7) 17,6 % (N =3)
3 26,1 % (N=6) 11,8% (N=2)
AG | 4 13,0% (N=3) 412% (N=7)
5 0,0% (N =0) 11,8% (N=2)
6 8,7% (N=2) 59%(N=1)
7 0,0% (N=0) 11,8% (N=2)
'Statisticka vyznamnost rozdilu pocitand Mann-Whitney U testem
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Sila asociace véku a AG skore vyjddrend koeficientem Ken-
dallova talu je rovna 0,590. Asociace téchto parametrd tedy
neni prokdzdna.

Graf 2. Zdvislost véku v dobé manifestace KT syndromu a AG skére
Graph 2. Dependence of age at the time of manifestation of KT syndro-
me and AG score

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

TEN P’
0 1
1 14,3 % (N = 3) 10,5% (N =2) 0,009*
2 38,1% (N=8) 10,5% (N=2)
3 28,6 % (N=16) 10,5% (N=2)
AG |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 48% (N=1) 53%(N=1)

'Statisticka vyznamnost rozdilu pocitand Mann-Whitney U testem

DISKUSE

Unikatni velikost souboru byla docilena koncentraci pacientt
s timto vzacnym syndromem z celé Ceské republiky do FN
Brno. Obdobny soubor byl jiz opakované zpracovan na raz-
nych zahrani¢nich pracovistich, jednim z nich byla i Mayo
Clinic v USA v Minnesoté, kde od ledna 1956 do cervence
1981 zaznamenali 40 pacienttt s KTS. Zde probéhld studie
byla zaméfena na chirurgickou 1é¢bu a nasledné komplikace
provedené 1é¢by (4).

Ke ¢lenéni zilnich malformaci je aktudlné pouzivana hambur-
ska klasifikace, kterd byla navrzena na CVM Workshop kona-
ném v Hamburgu, Némecku, v roce 1988. Tato klasifikace byla
nasledné modifikovana International Society for the Study for
Vascular Anomalies v roce 1992 v Denveru, USA. Tedy na zakla-
dé této modifikované klasifikace je Klippel-Trenaunay syndrom
(KTS) definovan jako smiSend malformace cévni, kostni a mék-
kotkanova. Cévni malformace u KTS jsou obvykle smiSené a za-
hrnuji vendzni, kapilarni a lymfaticky systém. Dalsi modifikace
Hamburské klasifikace byla navrzena ISSVA v roce 1996 (5).

KTS patfi do skupiny kombinovanych a komplexnich cév-
nich malformaci s $irokym spektrem projevti, od lokalizova-
nych forem po infiltrativni Sifeni. Nicméné, kvili charakte-
ristické klinické trias pfiznaka (1. rudé zbarveni kize - barva
portského vina — naevus flammeus, 2. vendzni abnormality, 3.
hypetrofie mékkych ¢asti a skeletu koncetiny) je termin KTS
stale pouzivan jak lékari, tak pacienty, jak uvadi ve svém ¢lan-
ku Gloviczki a Driscoll.

Etiologie syndromu KT je nejasna. Existuji rizné hypo-
tézy: Bliznak a Staple (6) navrhli, Ze intrauterinni poskozeni
sympatickych ganglii nebo intermediolateralniho traktu vede
k dilataci mikroskopickych AV anastomoz, ze kterych se mtize
vyvinout malformace. Servelle tvrdil, Ze blokdda normalniho
zilnitho toku do hlubokého Zilniho systému vede ke vzniku Zil-
ni hypertenze a tvorbé varixt. Baskerville et al. (7) navrhovali,
ze hlavnim divodem vzniku je mezodermalni porucha, kterd

Na patogenezi KTS, jak ukazuji mnohé studie, se podili
i genetické faktory. U nékolika pacientt se syndromem KT
byla popséna a nalezena balancovand translokace zahrnujici
chromozomy 8q22.3 a 14q13, u dalSich pacientt translokace
t (5; 11), (q13.3; p15.1). Identifikace dvou rtiznych prestaveb
chromozomi spojenych s KTS pravdépodobné znamena po-
dil vice genti v etiologii tohoto onemocnéni, coz naznacuje, Ze
KTS je geneticky heterogenni (8).

Klinicky obraz zahrnuje projevy chronické Zilni nedosta-
te¢nosti. Dysplazie Zilniho systému nebo Zilni malformace se
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vyskytuji u 72 % pacienttt s KTS. Abnormalni zilni drendz je
Casto zplisobena perzistujici embryonalni Zilou, agenezi, hy-
poplazii, Zilni inkompetenci nebo aneuryzmatem hluboké-
ho Zilniho systému. U asi 18 % piipadii s vrozenymi cévnimi
malformacemi nachazime pritomnost atypickych kmenovych
7il, které jsou umisténé podél vnéjsi strany nohy a casto se
$ifi ze hibetu nohy nahoru a plantarné. V piipadé normal-
né vyvinutého hlubokého odvodného zilniho systému dolni
koncetiny a panve hovotime o pretrvavajicich marginalnich
zilach (MV). Hypoplazie nebo dokonce aplazie hlavnich hlu-
bokych zil naproti tomu definuje tyto Zily jako pretrvavajici
embryondlni zily (EV). Dalsi malformace doplnuji klasicky
obraz syndromu je hypoplazie nebo aplazie lymfatickych cév,
funkéni nedostate¢nost lymfatického systému, ktera dava
vznik primarnimu ¢i sekundarnimu lymfedému (10).

Hlavnim cilem nasi prace je snaha o standardizaci a opti-
malizaci vy$etfovacich postupti ke stanoveni spravné diagnozy
pacientt se syndromem KT v rdmci odli$eni od jinych cévnich
anomalii. MR venografie dokdze detailné zobrazit zilni systém,
hraje nyni dulezZitou roli v hodnoceni Zilnich onemocnéni na-
vzdory svym vy$$im nakladiim a omezené dostupnosti. Kvalita
MR obrazu je srovnatelna s konvenénimi venogramy. MR angio-
grafie navic poskytuje vysoké prostorové rozliSeni zobrazova-
ni rozsahu cévnich malformaci (11). I v nasi srovnavaci studii
mezi klasickou venografii a MR venografii jsme dospéli ke zcela
srovnatelnym vysledkiim, dokonce provedené MR venografie
byly presnéjsi v hodnoceni postizeni mékkych tkani.

Stejny diagnosticky prinos jako MR venografie ke kom-
plexnimu zhodnoceni povrchovych a hlubokych Zilnich
systémt md i neptima MDCT venografie (obr. 5). Nicméné
MDCT venografie zahrnuje expozici velkého mnozstvi io-
nizujictho zareni, coz mize branit plo$nému pouzivani, ze-
jména u mladych pacienttl. Vzhledem k véku nasich pacientii
s rozsahlymi cévnimi anomaliemi a potrebé naslednych sle-
dovacich kontrolnich vysetfeni jsme pevné presvédcéeni, ze
MR angiografie je nejvhodnéjsi zobrazovaci technikou k ur-
¢eni presné diagndzy, posouzeni rozsahu, naplanovani 1écby
a naslednému sledovani jedincii s KTS (12).

Nejlepsi zpusob 1é¢by zavisi na rozsahu léze, na zavaznos-
ti pfiznakt a klinickém stavu pacienta. Vzhledem k charak-

teru postizeni (¢asté postizeni hlubokého Zilniho systému)
a vzhledem k moznosti vzniku chronické Zilni insuficience
u nemocnych s KTS je terapie vétsinou konzervativni. Za-
kladem konzervativni 1é¢by je elastickd komprese, medika-
mentdzni terapie a pravidelné cvi¢eni k posileni Zilné-svalové
pumpy. U déti je rehabilitace zaméfena k posileni celé posti-
zené koncetiny, u které se miize projevit hypotrofie nasledkem
pouzivani kompresivnich punéoch.

Indikaci k terapii venoformaky je pritomnost subjektiv-
nich priznakd, progrese koznich projevi zilni nedostate¢nos-
ti a zilni otok. Ué¢inek venofarmak je venotonicky, kapilaro-
protektivni, protizanétlivy, lymfotropni, snizuji viskozitu krve
a zlepsuji transkutdnni parcidlni tlak O,.

Prvni fada 1é¢by varixt je podptrnd pomoci elastickych
kompresnich puncoch. Perkutdnni injekce sklerotizujicich
latek je alternativni zptsob 1é¢by u malych varixu. Sklerotizu-
jici latky drazdi endotel, coz vede k fibréze a obliteraci lumen
cévy. Chirurgicka intervence je indikovana v pripadé, Ze se
ptiznaky horsi. Laser je pouzivan k 1é¢bé ,,skvrn barvy port-
ského vina®

ZAVER

Na zékladé klinického vysetfeni a korelace s angiografickym
nélezem byla vytvorena angiograficka klasifikace v podobé
zékladni bodové skaly u pacientti se syndromem Klippel-Tre-
naunay, hodnotici kvalitativné nebo kvantitativné zavaznost
nélezu v jednotlivych hlavnich kategoriich. Pro kazdého pa-
cienta tak byl stanoven angiograficky index. Statisticky vy-
znamné byla prokdzana korelace mezi stupném zavaznosti
angiografického nélezu a klinickymi ptiznaky, coz umozni
¢asnéji diagnostikovat zavaznéjsi stupen postizeni v ramci
zékladniho onemocnéni, a tedy i ¢asnéjsi zahdjeni 1é¢by. Sou-
¢asné bylo prokdzano, ze vySetfeni zilntho systému magne-
tickou rezonanci ma stejnou senzitivitu ve smyslu stanoveni
angiografického ndlezu u pacientti se syndromem Klippel-
-Trenaunay jako klasicka angiografie, a je tedy mozné klasic-
kou angiografii do budoucna metodou MR venografie zcela
nahradit.
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