Protrahovany febrilni
stav

V kvétnu 2011 tehdy 55letd pacientka s anamnézou
B-lymfoproliferace ve sledovani hematoonkologické
ambulance od roku 2008 (strategie watch and wait)
byla poprvé ptijata na nase interni oddéleni pro
febrilni stav. Béhem pobytu zjisténa dle USG bri-
cha progrese retroperitonealni lymfadenopatie bez
znamek periferni lymfadenopatie, v laboratornich
testech autoimunni hemolyza, suspekce na progresi
onemocnéni, po domluvé s o$ettujicim hematolo-
gem indikovano zahdjeni kortikoterapie s prekladem
na jejich oddéleni.

Pacientka dale preSetfena, dle dostupnych vyset-
feni uzavieno jako B-lymfoproliferace, nejspise
typu SLL/CLL s nodularni infiltraci kostni dfené,
klinického stadia IV.B. dle Ann-Arbor klasifikace,
s nutnosti zahdjeni chemoimunoterapie v reZimu
R-FE ¢tyfi cykly od 6/2011 do 8/2011.

V lednu 2012 predetiena s konstatovanim kompletni
remise.

7/2015 nové lymfadenomegalie v levé nadklickové
oblasti, provedena exstirpace, malignita neproka-
zéna.

10/2015 pfijata na interni oddéleni pro febrilni stav
na podkladé pneumonie vpravo, v krevnim obraze
vstupné pancytopénie (pacientka predtim recentné
neabsolvovala cytostatickou terapii). I pres trojkom-
binac¢ni ATB terapii trvaly septické teploty se schva-
cenosti a slabosti pacientky, vlaboratofi byl sice
patrny pokles zanétlivych markert, ale v krevnim
obraze pretrvavala pancytopenie. Bylo vyjadfeno
podezieni na relaps hematoonkologického onemoc-
néni, po domluvé prelozena na hematoonkologické
oddéleni, pred prekladem dle jejich doporuceni
byla zahdjena lé¢ba kortikoidy ve vysokych davkach
s velmi dobrou klinickou odpovédi. Pfi pobytu na
hematologickém oddéleni provedena kontrolni
trepanobiopsie bez priikazu infiltrace kostni dfené,
av$ak dle PET/MR vysetteni (12/2015) suspekce na
relaps hematologické malignity, v mediastinu, v plic-
nich hilech a mezenteriu nalez vysoce metabolicky
aktivnich uzlin, v diferencidlni diagnostice by se
mobhlo jednat o sarkoidézu (malo pravdépodobné),
jako vedlejsi nalez kolitida tra¢niku a terminalniho
ilea s prosdknutim stény, koloskopie neprovedena
vzhledem k negativnimu postoji pacientky. Vzhle-
dem k mediastindlni lymfadenopatii provedena exs-
tirpace mediastinalni uzliny pti mediastinoskopii,

histologické vysetfeni s nalezem granulomatézné
nekrotizujiciho az purulentniho zanétu, PCR vyset-
feni uzlin na mykobakteria a bakterie zptisobujici
granulomatozni zanét negativni, lymfoproliferace
neprokdzana. Jako vedlejsi nalez vlaboratornich
vysledcich patrna vyznamnd ,imunoparéza“ IgG
1,7g/1, IgA méné nez 0,07g/1, IgM méné nez 0,04g/1.
Pro suspektni sarkoidézu, pripadné autoimunni
proces odesldna na interni ambulanci dle spadu
k dovysetieni.

U pacientky dle klinického obrazu a dlouhodobé
kortikoterapie je sarkoidéza vysoce nepravdépodob-
nd, presto doplnéna hladina sérového angiotensin-
konvertujiciho enzymu (v chronické medikaci nebyl
ptitomen inhibitor ACE) bez zvyseni, odpad Ca®*
vmodi za 24 hod. nezvysen, o¢ni vySetfeni bez
nélezu obrazu typického pro sarkoidézu.

Stran hypogammaglobulinémie - dle dohledatel-
nych laboratornich vysetfeni v roce 2011 pred zaha-
jenim chemoimunoterapie hladiny imunoglobulint
IgG 6,6 g/, IgA 0,6 g/1, IgM 0,2 g/1. Pacientka méla
jiz hrani¢né sniZené imunoglobuliny pred zaha-
jenim terapie. V tivahu mohla ptipadat pocinajici
faze CVID (ale neznali jsme vysledky specifickych
protilatek - napt. tetanus) prohloubena chemo-
imunoterapii, pak by asi Gplné neslo vylou¢it ani
podil autoimunity na rozvoji pancytopenie 10/2015
(i vzhledem k dobrému efektu kortikosteroid) ane-
bo sekundarni hypogammaglobulinémie v terénu
B-lymproliferace prohloubend rituximabem, jez
vice pravdépodobna (deplece B lymfocytti miize
trvat i nékolik let, i po obnoveni po¢tu B lymfocyta
miize pretrvavat jejich funkéni porucha). Kazdo-
padné i bez znalosti vysledku specifickych protilatek
pti poklesu pod 2 g/l IgG v séru byla u pacientky
indikovana substitu¢ni imunoglobulinova terapie
s titraci davky na 20 g IVIG po 3 tydnech, avsak bez
klinické odezvy. U pacientky nadéle trvaly témér
denni febrilni $picky v odpolednich hodinach az
40°Celsia dobre reagujici na paracetamol od 1/2016
do 5/2016 (nabizené hospitalizace byly odmitany),
v 5/2016 hospitalizace na internim oddéleni pro
vycerpanost pro pretrvavajici febrilni $picky.
Vzhledem k nalezu obrazu kolitidy tra¢niku a ter-
minalniho ilea dle MR/PRT provedeno rektosko-
pické vysetteni s biopsii k vylouceni CMV kolitidy
(pacientka nadale odmitala koloskopické vysettenti),
histologicky nepfizna¢ény zanét sliznice tlustého
stfeva nejasné etiologie, imunohistochemicky prii-
kaz CMV byl negativni. PCR vysetfeni na CMV
v krvia plazmé negativni, tak jako detekce ostatnich
herpetickych virtl. PPD test anreaktivni, Quanti-
feron test negativni. Opakovana mikrobiologicka
vySetfeni byla kultiva¢né negativni, echokardio-

>
4
7
(B
O
(7))
(ge}
~QD
N
O
=
vz




>
4
7
(¢B)
O
(0]
(go]
~QD
4
B
_C
~

grafické vysetfeni neprokazuje pfitomnost vegetaci
na chlopennim aparatu. Indikovano kontrolni
MR/PET vySetfeni (6/2016) s pretrvavajicimi vyso-
ce metabolicky aktivnimi lymfatickymi uzlinami
v mediastinu, v plicnich hilech, v mezenteriu, nové
v retroperitoneu a presakralné. Proti minulému
vysetfeni uzliny v progresi poc¢tu v podbrani¢ni
oblasti, u nékterych uzlin zejména v mediastinu
doslo k parcialnimu poklesu metabolické aktivity.
Splenomegalie s mnohocetnymi lozisky, proti
minulému vysetfeni ve vyrazné progresi. Pleuralni
vypotek vlevo. Dle Deauvillské klasifikace slo nalez
hodnotit jako stupen 5. Pacientka na vlastni zadost
dimitovana do domaciho prosttedi.

7/2016 rehospitalizace na internim oddéleni pro
stale trvajici febrilni §picky, nové se objevily prii-
jmy. Na vstupni ekg kfivce naptimeni ST useku ve
svodech V2-5 s plochou inverzi viny T ve svodech I,
aVL, klinicky asymptomatickd. Dle echokardiogra-
fického vySetreni porucha kinetiky v oblasti hrotu,
$lo uvazovat o stresové kardiomyopatii Tako-Tsubo,
uloZena na JIP oddéleni.

Na skiagramu hrudniku infiltrace vpravo, vysoké
zanétlivé parametry - v.s. nosokomialni pneumo-
nie, nasazen ciprofloxacin. Pro trvajici prijem
vy$etfena stolice na clostridiovy antigen, jez nega-
tivni. Ve vytéru z krku hojné Candida albicans,
nasazen itrakonazol. Ve vytéru z nosu a v moci
zjistén nové kultivaéné meticilin-rezistentni Sta-
phylococcus aureus. V kontrolni laboratoti opét
zhors$eni zanétlivych parametri, zvy$eni frekvence
prujmd, pri kontrole ve stolici prikaz antigenu
Clostridium difficile, po domluvé s ATB stredis-
kem indikovdn meropenem a entizol. Pacientka
opakované konzultovana na vy$sich pracovistich,
infek¢ni a hematologické kliniky (z oslovenych

¢tyt infekénich klinik reagovala pouze jedna,
ze tf{ hematologickych vSechny s doporuc¢enim
vylouceni autoimunity a provedeni kontrolniho
odbéru uzliny). Autoimunni onemocnéni velmi
nepravdépodobné, pacientka na vysokych davkach
kortikoidii, bez klinickych projevi autoimunniho
procesu, laboratorni diagnostika nemozna vzhle-
dem k tézké imunoparéze (minimdlni, resp. nulova
protilatkova odpovéd), tak jako serologicka vyset-
feni na infekéni agens, MR/PET neprokazovalo
vaskulitidu. Kontrolni odbér mediastindlnich uzlin
nebylo mozné provést vzhledem k celkovému stavu
pacientky. V poloviné cervence 2016 ve vecernich
hodinach kruté bolesti v zadech v oblasti dolnich
zeber a bficha. Fyzikalné bricho ptizvednuté, dle
nativniho snimku bficha patrné pneumoperito-
neum, prelozena na chirurgickou JIP. Urgentné
operovana, v dutiné bri$ni difuzni hnisava perito-
nitida, nekrosa stfevni stény sigmatu s perforaci.
Provedena Hartmannova resekce postizeného
useku sigmoidea s termindlni sigmoideostomii. Pti
komplexni intenzivnilécbé byl poopera¢ni pribéh
zpodatku priznivy, opera¢ni rana se hojila per pri-
mam, obnovila se stfevni pasaz. Histologicky nalez
odpovidal cytomegalovirové kolitidé s perforaci
stény stfevni, zahdjena terapie ganciklovirem. Po
prechodné priznivém priibéhu se stav zacal opét
zhorSovat, v klinickém a laboratornim obraze
znamky multiorganového selhavéni, i pres inten-
zivni terapii doslo k exitu letalis.

Sekéni nalez neprokazal relaps hematoonkologické
malignity ani tuberkul6zu a pri¢inou smrti stanoven
chronicky septicky stav na podkladé prolongované
cytomegalovirové infekce. Zajimavy nélez odhalen
na sleziné, kde mnohocetna loziska (dle MR/PET)

definovana jako mnohocetné abscesy.



