Barn med lymfodem

OBSERVERA

Néar lymfodem drabbar barn &r det sannolikt en primar (medfédd) form
av sjukdomen (se Inledning — Primart lymfédem). Dock kan dven barn
drabbas av cancer eller trauma med ett sekundart lymfédem som f6ljd.

DIAGNOSTIK OCH BEDOMNING

En omsorgsfull diagnostik ar avgorande for vilka behandlingsresultat som kan forvantas. Till
exempel kan ett omoget lymfsystem, avsaknad av lymfkortlar eller hypertrofi av mjukdelar
eller skelett (eng overgrowth) ger olika prognos (Papendieck 1999, Witte et al. 2000).
Odemutvecklingen beror pa flera faktorer. En férsenad utveckling av lymfsystemet kan ge
spontan forbattring. Ett langvarigt 6dem ger upphov till 6kad mangd protein och
inflammatoriska celler i interstitiet, fettvavstillvéxt och fibros varvid riskerna for upprepade
infektioner 6kar (Damstra et al. 2008).

Forstaelse av karlgenesen fran fosterstadiet ar vasentlig for att kunna forsta mekanismerna
bakom ddemet. Tidigt i fosterutvecklingen formas lymfkarlen under inverkan av bland annat
tillvaxtfaktor (Vascular Endotelial Growth Factor), varvid lymfkérlen formas med
endotelceller i kérlvaggar. | senare stadier utvecklas karlen med klaffsystem och muskulatur i
kérlvéaggen. Fel tidigt i ké&rlgenesen leder till micro- eller macrosystiska missbildningar i
lymfsystemet och &r ofta forknippade med missbildningar dven i blodkérl. Vaskulédra
misshildningar (blod- och/eller lymfkarl) bestar av onormalt bildade karl och ar kongenitala,
men inte alltid uppenbara vid fodseln. Lymfatiska karlmissbildningar (Iagflode) ar oftare
forknippade med vendsa karlmissbildningar &n med arteriovendsa (hégflode) (Hansson et al.
2015).

Lymfatiska microsystiska forandringar upptacks ofta inte forran en komplikation, till exempel
infektion eller blédning, tillstoter med pataglig svullnad som f6ljd. Missbildningarna kan
utvidgas och bli storre pa grund av hormonella faktorer, lokal eller generell
inflammation/infektion och trauma. Sekundéra fenomen till lymfatiska missbildningar
inkluderar angiokeratom, som ses som sma mérklila kulor eller som vatskande lymfatiska
vesikler i hud och slemhinna. Micro- och macrosystiska lymfatiska missbildningar handlaggs
av multidisciplinart vardteam bestaende av barnkirurg, plastikkirurg, hudlakare,
interventionsradiolog samt ytterligare specialister efter de individuella behov som finns.
(Hansson et al. 2015)

Primara lymfédem har uppstatt i senare delen av karlutvecklingen och innebéar defekter pa intitiala
lymfkarl, lymfkollektorer eller storre lymfkarl pa varierande niva. Symtomen ar svullnad i
extremiteter men det kan dven foreligga lymfangiectasier i tarmsystemet, lungor eller hjartsackar
(Damstra et al. 2008). Omkring 1/6000 har primart lymfédem vid fédseln (Moffat et al. 2006).

| 36 % av fallen dar man hittar en arftlig faktor till primért lymfédem anses bristfallig
signalering av tillvaxtfaktor av lymfkérl vara orsaken (Karkkainen et al. 2001, Mendola et al.
2013). Ett flertal genetiska mutationer har under senare tid kartlagts som orsak till lymfédem,



t e x mutationer i Flt4 lokuset som kodar VEGFR3 (Milroys sjukdom) (Karkkainen et al.
2000).

Vid understkning av Milroypatienter med fluoriscrande microlymphangiografi sags inget
upptag i initiala lymfkarl vilket talar for avsaknad eller defekter pa initiala lymfkarl. Vid
lymphedema-distichiasis (mutation av transkriptionsfaktor FOXC2) daremot sags upptag i
perifera karl men darefter dermal reflux i vavnaden vilket tyder pa att lymfkarlen hade defekt
klaffunktion.( Damstra et al.2008)

Lymfédem kan ocksa ses i kombination med andra syndrom eller sjukdomar till exempel
Turners, Noonans, Hennekams, Klinefelters (Minkin et al.1974, Miller et al.1978, Saenger
1996, Savendahl et al. 2000, Welsh 2006). Dessa patienter har en komplex bild med symtom
fran flera kroppssystem. Klippel-Trénaunays syndrom kannetecknas av multipla
karlmissbildningar och det kan &ven forekomma hypertrofi eller hypotrofi av mjukdelar eller
skelett (Damstra et al. 2008, Gloviczki et al. 2007, Gober-Wilcox et al. 2009). Asymmetrisk
tillvaxt kan bland annat ge felstallningar i sittande och felaktigt gangmaonster.

For utforliga diagnostiska fynd se:
http://www.soffed.co.uk/lymphorg/wp-content/uploads/2016/03/Care-of-Children-with-
Lymphoedema.pdf

ILF Care of children with lymphoedema, 2010.
e Childhood lymphoedema: syndroms and presentations sid 4 — 8
e Syndroms and presentations sida 19 — 20.

Fig 1 Nyfodd flicka med vavnads- och skeletthypertrofi och vaskulér anomali



Fig 2 Ettaring med Klippel-Trénaunays syndrom

Fig 3 Tvaaring med hypertrofi av hdger hand och underarm

Anamnes, inspektion, palpation se under ’Klinisk diagnostik”

Bedomningsmetoder

Pletysmografi ar problematiskt att genomfdra under barnets forsta levnadsar.

Omkretsmatt vid anatomiska punkter kan vara utgangspunkt for jamforelser (Damstra et al.
2008). Fran 1-2 arsaldern ar det dock mojligt att anvanda sig av en mera kontrollerad
omkretsmatning (se ”Beddmningsmetoder — Omkretsmétning — Utférande av
omkretsmétning”). Vid upprepade omkretsmatningar éver tid maste kanske ny 0-punkt
fastlaggas och flera métpunkter tillfogas. Anvénder man sedan ett berékningsprogram med
grafisk visning av volymer sa ger det en upplysning om volymandring (bilateralt), liksidig
eller oliksidig, 6ver tid. Se bilaga ”Mitprotokoll — volyméandring”



TDC (Tissue dielectric constant) méater den subcutana vétskehalten och vid unilateralt 6dem
berdknas en kvot (6dematds extremitet/normal extremitet) Denna matning utgor ett stod for
bedémning men ar inte testat pa barn.

Fotodokumentation i olika utgangspositioner ger god upplysning om sidoskillnader och
felstallningar. FOr armar rekommenderas foto i olika positioner.

| forskoledldern och under de forsta skolaren bér motorisk utveckling och rérelsemonster
beddmas av fysioterapeut respektive arbetsterapeut verksam inom habiliteringen.

BEHANDLING

Barn och ungdomar med tidigare namnda diagnoser har behov av ett multiprofessionellt
omhandertagande av personal med erfarenhet inom omradet (Ridner 2009, Todd 2010,
Moffat 2010). Malsattningen med behandlingen ar att symtomen far minsta mojliga inverkan
pa normal utveckling och férmaga till deltagande i vardagsaktiviteter. Behandling utgar
framst fran konservativa behandlingsmetoder som beskrivs i kapitel gallande Behandling.

Att utféra MLD eller enkla strykningar 6ver huden innebér, férutom att stimulera barnets
lymfsystem, ett odvertraffat satt att samtidigt fa en uppfattning om vavnadskonsistens och
forandringar i 6demet och bidrar till att kunna utvardera behandlingen som maste fungera for
barnet/familjen. Foraldrar blir oftast experter pa sina barns 6dem. Om behandlingsplanen inte
accepteras av foraldrarna paverkas compliance och resultat negativt (Damstra et al. 2008, ILF
2010, Smeltzer et al. 1985, Todd 2010, Todd et al. 2002). Barnens mognad avgor nér de
sjalva kan borja ta ansvar for behandlingen. "Stora boken om lymfédem"™ (utges av Svenska
Odemforbundet) &r ett bra tips for terapeuter som moter barn med lymfédem. Boken lampar
sig att forklara for barn vad lymfédem éar, och dven personal som kommer i kontakt med
barnet pa till exempel forskola/skola.

Kompressionsbehandling

Kompression ar forstahandsval vid behandling av lymfédem. Syftet med kompression ér att héja
det interstitiella trycket sa att kapillarfiltrationen och darmed lymfproduktionen minskar, samt
Oka den lymfovendsa resorptionen. Vid lymfatiska, framfor allt macrocystiska, och vendsa
missbildningar ar kompression kompletterande behandling till sclerosering och/eller kirurgi.

Kompressionsbehandling kan utféras med bandagering. Huden skyddas alltid med tubgas,
eller liknande material, fore bandagering. Gaslindor med h&ftfunktion fungerar val, liksom
polstring med skumgummi (polyester, som i tvéttlappar). Aven Iagelastiska lindor kan
anvandas. All kompression verkar cirkulart.

Fig 4 Kompressionsankelsocka med helfot anvandes néar
barnet var i 1- arsaldern. F6ljden blev att tar klamdes ihop
och flekterades och ett langsgéende plantart veck syntes
pé béada fotterna beroende pa den cirkuldra verkan av
kompressionen.




| spadbarnsaldern bor bandagering inte anvandas dygnet runt pa grund av den spada huden.
Gaslindor med héaftfunktion kan eventuellt ge allergisk hudreaktion.

Under forskolealdern dvervakas kompressionsbehandlingen noga for att inte dventyra normal
tillvaxt och motorik. Det ar vasentligt att barnet far anvanda sina hander och fétter utan
bandage ibland for att fa maximal rorlighet och sensorisk stimulans och att kompressionsdelar
anpassas efter barnets tillvéxt.

Fig 5 och 6 ar exempel pa samarbete med ortopedtekniker som tillverkat ortos och omarbetat
skor till kompressionshjalpmedel.

Fig 5: Individuellt bred och stabil fotbddd med héga kanter som har plats for (med 4 cm bred, dubbelvikt
gaslinda) bandagerade tar. Med lagelastisk linda bandageras dérefter hela foten utanpé fotbadden. Trycket fran
lindan verkar da uppifran mot fotrygg och fotbadd och inte cirkulart. Anvands med fordel nattetid.

Fig 6: En stabil standardsko omarbetas. Plosen forstarks pa insidan med ett obdjligt material som polstras.
Oppningen forlangs och ytterligare ett kardborrespanne tillfogas. Med kardborrespannen regleras trycket. Efter
bara en kort tids anvandning syns hur skon paverkar édemet pa fotryggen.

Tidpunkten for ndr men ska borja med kompressionsdelar varierar. Ibland upplever foraldrar
att det ar svart att bandagera. Ibland &r barnet livligt och bandaget vill inte sitta kvar. Da kan
det vara enklare att anvanda kompressionsdelar. Ar édemet koncentrerat till fotrygg och tar
kan en tastrumpa racka. Ett tunt elastiskt band kring halen far den att stanna kvar. For barn
géller samma principer som for vuxna, det vill sdga flatstickad kompression. Vévnads-
konsistensen avgor hur mycket matten kan dras at da man bestaller kompressionsdelar, likasa
val av kompressionsklass. Barn behdver generdsare tilldelning av kompressionsdelar &n
vuxna, dels med tanke pa att de ar mer aktiva och oftare utsatts for varma fotter och blota
aktiviteter, dels for att de véxer. For barn med genitalédem kan underkldder i tunnare material
mattanpassas.



Fig 7 For att kunna vara sjalvstandig och underlatta att ratt
kompressionsdel kommer pa ratt plats kan man, i samrad med
barnet, bestélla olika farg for till exempel hdger och vénster
ben. | det hér fallet anvander barnet vanligen en tastrumpa
under ankelsockan, men kan &ven vélja att utesluta eller
enbart anvanda den.

Det finns ingen konsensus om hur lange kompression ska anvandas per dygn. Terapin stravar
efter mjuk vavnadskonsistens och att inte stora ett normalt rérelsemonster. Man far prova att
utesluta bandagering/kompressionsdel nagon natt eller flera och se hur det paverkar ddemet.
For patienter med karlmissbildningar verkar det, vid en litteraturgenomgang, som om de flesta
ordinerats kompression dygnet runt, for patienter med lymfédem enbart dagtid (eventuellt
med tillagg av bandagering nattetid). Inga referenser har funnits angaende kompressions-
anvandning vid mjukdelshypertrofi. Klinisk erfarenhet tyder pa att dven vid dessa tillstand bor
kompression anvandas stor del av dygnet.

Fig 8 Barn med Klippel-Trénaunays syndrom med hypertrofi av mjukdelarna i framfot behandlades med
kompressionstastrumpa med stangda tar med god effekt.

Infektionsrisk

En av de allvarligaste komplikationerna vid lymfodem &r infektion. Ibland kan rosfeber
(erysipelas) vara det forsta tecknet pa lymfodem. Det har beskrivits att 36% av barn med
lymfédem har upplevt minst en episod av rosfeber. Har barnet mer &n en episod av spontant
forekommande erysipelas kan det vara en indikation pa sviktande lymfatisk
cirkulation.(Damstra et al. 2008).Férutom sar kan svampinfektioner pa tar och naglar, vartor
och lymfcystor vara ingangsport for infektion. Flera ombyten av rena kompressionsdelar och
god hygien &r mycket viktigt for att minska riskerna for infektion. Foréldrar och personal
kring barnet skall uppmarksamma och kanna till tecken pa rosfeber samt hur man férebygger
sar och skador (Smeltzer et al. 1985, ILF 2010, Todd 2010).



Andra behandlingsaspekter

Nar fotter och tar ar svullna bildas ofta uppstaende naglar.(Damstra et al. 2008, Todd 2010).
Hypertrofi kan innebéra att en fot, eller annan kroppsdel, &r storre &n den andra. Lymfddem i
fotter paverkar fotstorleken i varierande grad, ibland dven gangmonstret. Det ar viktigt med
anpassade skor och inl&gg, ortopedtekniker &r en bra resurs. Det kan behdvas hjalp med
fotvard om problemen blir stora.

Lymfodem och hypertrofi av mjukdelar eller skelett inverkar ibland pa fysiska aktiviteter och
uthallighet. Det kan bero pa tyngdkénsla och svullnad eller att man vill délja armen/benet och
undviker darmed att anvanda kroppsdelen. Eftersom évervikt forsamrar ett lymfodem maste
overviktiga barn fa hjalp med viktminskning och fysisk aktivitet (Smetltzer et al. 1985, ILF
2010, Langendoen et al. 2009). Anpassning av sittstallningar eller andra faktorer i miljon i
hem och skola kan behdvas.

Det ar ofta genant for unga att tala om 6dem i genitalia, varfor detta kan bli oupptéckt under
lang tid. En direkt fraga kan éppna upp for amnet.

Foraldrar uttrycker oro 6ver att barnen &r annorlunda &n andra, att de ibland retas i skolan
samt att det kan uppsta konflikter kring behandling, sérskilt att anvanda kompression (Todd et
al. 2002). En kronisk sjukdom paverkar tonarstiden som ar en kanslig period da
kroppsuppfattning, identitet och viljan att smélta in ar i fokus. Manga konflikter kan undvikas
mellan barnet och féralder om barnet sjalvt far ta 6ver ansvar for sin behandling. Ibland kan
nagon annan person an foraldern vara resursperson som barnet hellre tar hjalp av, till exempel
for att komma igang med fysisk aktivitet eller att forklara for andra vad lymfodem ér.
Lagerverksamhet, som finns vid Bréacke Diakoni i Solna, &r ett sétt att genom aldre forebilder
lara sig hantera sin sjukdom. Samarbete med patientforeningar kan vara av varde.
Kontaktgrupper med andra inom internetnétverk finns. Patienter och fordldrar kan behdva
psykosocialt stod fran habiliteringsavdelning alt kurator eller psykolog.

Barn med cancerutlost sekundart lymfodem

Aven barn kan f& cancer med sekundart lymfodem som f6ljd. Behandlingsprincipen &r
densamma som ovan beskriven. Dock kravs stor lyhdrdhet for barnets och anhdrigas behov
och dnskemal, an mer i ett palliativt skede. Se ”Odem hos cancerpatienter i palliativ vard”.

Referenser

Damstra RJ, Mortimer PS. Diagnosis and therapy in children with lymphoedema. Phlebology
2008; 23: 276-286.

Findlay CA, Donaldson MDC, Watt G. Foot problems in Turner’s Syndrome. J Pediatr
2001;138: 775-777

Frias JL, Davenport ML. Health Supervision for Children with Turner Syndrome. Pediatrics
2003;111: 692-702.

Gober-Wilcox JK, Gardner DL, Joste NE, Clericuzio CL, Zlotoff B. Limb hyperplasia: Case
Report of an Unusual Variant of Klippel-Trenaunay Syndrome and Review of the Literature.
Cutis 2009; 83: 255-262.



Gloviczki P, Driscoll DJ. Klippel-Trenaunay syndrome: current management. Phlebology
2007;22:291-298.

Hansson E, Troilius Rubin A, Freccero C. ABC om vaskuldra lesioner, del 1: Klassificering
och diagnostik. Lakartidningen.2015; 12; 112. pii: C97W.

Hansson E, Troilius Rubin A, Freccero C. ABC om vaskuldra lesioner, del 2: Behandling,
komplikationer och associerade syndrom. Lakartidningen.2015; 12; 112.pii: C97W.

International Lymphoedema Framework. Care of Children with Lymphoedema. ILF 2010.
www.lympho.org

Karkkainen MJ, Jussila L, Ferrell RE, Finegold DN, Alitalo K. Molecular regulation of
lymphangiogenesis and targets for tissue oedema. Trends in Mol Med 2001; 7: 18-22.

Mendola A, et al. Mutations in the VEGFR3 signaling pathway explain 36% of familial
lymphedema. Mol Syndromol. 2013 Sep; 4(6): 257-66.

Miller M, Motulsky A. Noonan Syndrome in an adult family presenting with Chronic
lymphedema. Am J Med 1978; 65: 379-383.

Minkin W, Frank SB, Wolman SR, Cohen HJ. Lymphedema in Noonan’s Syndrome. Int J
Derm 1974 July-Aug;13(4): 179-183.

Moffat CJ, Murray SG. The experience of children and families with lympoedema — a journey
within a journey. Int Wound J 2010; 7: 14 — 26.

Papendieck CM. Lymphatic dysplasias in Pediatrics. A new classification. Int Angiol 1999;
18: 6-9.

Ridner SH. The Psycho-Social impact of Lymphedema. Lymphat Res Biol 2009; 7: 109-112.
Saenger P. Turner Syndrome. N Eng J Med 1996; 335: 1749-1754.

Smeltzer DM, Stickler GB, Schirger A. Primary Lymphedema in children and adolescents: A
Follow-up Study and review. Pediatrics 1985; 76: 206-218.

Savendahl L, Davenport ML. Delayed diagnoses of Turner’s syndrome: proposed guidelines
for change. J Pediatrics 2000;137: 455-459.

Todd M. Lymphoedema in children: an overview. Br J Nurs 2010; 19; 420-427.

Todd M, Welsh J, Moriarty D. The experience of parents of children with primary
lymphoedema. Int J. Palliative.Nurs 2002; 8: 444-451.

Welsh J, Todd M. Incidence and characteristics of lymphedema in Turner’s Syndrome.
Lymphology 2006; 39:152-153.

Witte CL, Witte MH. An imaging evaluation of angiodysplasia syndromes. Lymphology
2000; 33:158-166.



Bilaga: Matprotokoll — volymandring

Odemprotokoll, bilaterala ben Protokoll nr 1
Avstind stortatopp - fotrygg 1 cm 7,0
Avstind stortatopp - fotrygg 2 cm 10,0
Avstind hdl - O-punkt cm 8,0]
Datum, anm 81222 090918 1 efter ros{100831 110808 120531 121206 130829 140212 O-pumkt 9 em
Vikt kg[16,2 1=-98cm_|18,0 104,0/20,0 110,5)22,2 118,5(26,2 124 cm |27,7 128 cn{30,5 133 cm 135cm
Omkrets mm Hé Vi Ha Vi Ha Vi Hé Wi H3 Vi Hé Vi Hg Vi Ha Vi
fotrygg 1 171 171 183 181 188 187, 190 186 206 198 201 197 204 198 209 207,
fotryag 2 212 205 212 211 ‘
underben Ocm 158 152 161 152 181 170 167 161 197 185 197 196 193 190 205 204
4 cm 162 155 164 168 170 162 170 167, 175 166 179 174 185 179 187 180 Odemsida
8cm 186 183 185 197 190 190, 199 200, 195 191 194 189 200, 197 196 193 Hé Vi
12 cm 198 198 206, 210 216 213 219 222 222 226 224 225 239 236 223 230
16 cm 205 205 206 212 218 220 220 219 242 237 247 246 259 259 256 261 |||
20 cm 227 227 240 236 235 235 244 245 251 256 261 262 | x| x|
24 cm 236 232 234 233 261 263
28 cm 263 256 263 256
32 cm 279 281 281 277
lar 32cm 231 238 229 226 265 253 250 251 260 261 290 288
36 cm 248 242 260 258 261 268 283 287 295 207 295 289| |Lingd cm 98
40 cm 258 244 239 239 267 261 265 264 275 276 286 281 |Vikt kg 16,2
44 cm 283 272 259 259 293 282 276 281 289 282 306 306| |BMI 169
48 cm 302 295 280 281 312 307 312 304 320 315 330 331
52 cm 300 300 326 317 334 333 342 336 356 350
56 cm 347 353 365 354 366 368
60 cm
Volym underben ml 1342 1311 1377 1374 611 589 614 608 ae2 830 aag 878 951 940 1169 1179
lar ml [¢] o 0 1123 1069 1314 1310 1590 1523 1969 1981 2122 2068 2281 2250
hela benet ml 1342 1311 1377 1374 1735 1658 1928 1918 2451 2353 2858 2858 3073 3009 3449 3429

Pojke fodd -06 med bilaterala 6dem i fétter och distala underben.

Matprotokollet visar hur matpunkter tillkommer och 0-punkten forandras pga okad tillvéxt. Fram till 4-&rsaldern
gors ingen uppdelning i underben och I&r. Med stigande tillvaxt kan den bli aktuell och ger upplysning om

delvolymer.
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Matprotokollets graf visar benens volymforandring 6ver tid fram till 4-arsaldern. Darefter kan dven
delvolymerna av underben och lar med, i det har fallet, en liksidig volymokning féljas.
Vid bilaterala 6dem forblir 5demvolymen oké&nd, men tillsammans med fotodokumentation, palpation och ev

andra undersokningsmetoder far man en god uppfattning om Gdemets utbredning.




Volyméandring, ben
flicka, Klippel Trénaunay syndrom
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Flicka med Klippel Trénaunays syndrom, lymfédem och arteriella och vendésa karlmissbildningar vanster ben.
Volymskillnad i framfor allt vanster lar fore behandling. Efter ett &r uppnas en volymminskning med 867 ml.




