V breznu 2022 u 58letého pacienta doslo k ndhod-
nému rozlomeni fezdku vpravo nahofe, oSetfen
stomatologem, misto po extrakci se protrahované
hojilo. Cca tyden po zubnim zdkroku se zacaly ob-
jevovat bolesti v krku s obtiznym polykdnim, do-
provazeno zvysenou teplotou do 38,0° Celsia, bez
dalsich celkovych priznakd. VySetfen ORL lékafem
s indikaci k ATB terapii (PNC fady) avs$ak bez kli-
nického efektu. Postupné se pridala nosni obstruk-
ce, bolest hlavy ve frontdlni oblasti, rozvoj gingivi-
tidy a pocitu suchosti v dutiné stni. Pfi navitévée
praktického lékate predepsana dalsi ATB (PNC
fady) s topickou nosni terapii (lokdlni kortikoidy).
Klinicky stav progredoval, pfi ORL kontrole stav
hodnocen jako protrahovana akutni pansinusitida
s doporucenim podani dvojkombina¢ni ATB tera-
pie (fluorochinolony a linkosamidy), av§ak nadéle
bez klinického efektu. V popredi dominovala sla-
bost, unava, pro bolestivy zanét dasni omezil pero-
rélni ptijem s vdhovym tbytkem cca 15 kilogramu
za pomérné kratké ¢asové obdobi. V druhé polo-
viné dubna projevy oboustranné konjunktivitidy.
Krev v moci nepozoroval, epistaxe nebo hemopty-
za neptitomna. Pro nelepsici se klinicky stav pres
opakovanou ATB terapii odeslan na vyssi pracovi-
$té (ORL oddéleni nasi nemocnice) k dovysetfeni.

Obr. ¢. 1 CT vysetfeni VDN

Popis: obraz pansinusitidy

Z anamnestickych udajii: ockovani bez komplika-
ci, atopicky ekzém nepritomen, v détstvi nebyl zvy-
$eny sklon k infekttim/zdnéttim, v dospélosti od 35.
roku Zivota 1x za 2 roky nekomplikovana infekce
mocovych cest, 1x prodélal pravostrannou orchi-
tidu, kolem puberty syndrom infekéni mononu-
kledzy (tonsilitis monocytaria, parenchymatdzni
léze jaterni). Stav po ESWL (Extracorporeal Shock
Wave Lithotripsy) pro subrendlni ureterolithia-
su vlevo. Z alergické diatézy pii konzumaci syro-
vé mrkve a liskového ofechu se dostavuje paleni
astazeni v oblasti oropharyngu (mohlo by se jednat
o zki{zenou potravinou alergii pfes bet vl homolo-
gii), lékova a inhala¢ni alergie nepfitomna. Exku-
fék cca 35 let, predtim nepravidelné, alkohol ptile-
7itostné, pracujici jako projektant. Zije v rodinném
domé, jez suchy, bez plisni, chovajici psa, ko¢ku
a kraliky, pri kontaktu bez alergickych projevi.
Z rodinné anamnesy otec zemtel v 76 letech na
septicky stav, matka na tumor mozku, sourozence
nemd, déti dvé, bez zdravotnich komplikaci.

Za pobytu na ORL oddéleni provedena nasledujici
vySetfeni:

- zobrazovaci- 1. rtg hrudniku: minimdlni ne-
vzdu$nosti v dolnich plicnich polich oboustranné,
plicni parenchym bez presvédcivych cerstvych lo-
ziskovych a infiltrativnich zmén. Srdce nezvétsené,
bez zndmek méstndni v malém obéhu, horni me-
diastinum §tihlé. 2. USG bricha a panve: v prehléd-
nutelném rozsahu bez patologickych zmén, drobny
zlu¢nik (vs kontrahovany), zlu¢ovody nerozsitené,
jatra bez loziskovych zmén. 3. USG krku a $titné

Foto: zapiij¢eno se souhlasem Radiologické pracovisté Nemocnice Ceské Budéjovice, a.s.
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Zlazy: §titna 7laza bez loZiskovych zmén, nezvétse-
nd, obvyklé echostruktury. Obé podcelistni zlazy
mirné zvétsené se zhrubélou echostrukturou, bez
loZiskovych zmén nebo ndpadnéjsi vaskularizace.
Zmény imponovaly jako pozanétlivé. Nad pravou
podcelistni Zlazou nékolik ndpadnéjsich reaktivné
zvétSenych uzlin velikosti 18x8 mm s hilovou vas-
kularizaci, bez kritérii malignity. Pfiusni zlazy byly
bez pozoruhodnosti. 4. CT mozku a VDN (nativ-
ni): bez ptitomnosti loziskovych zmén intrakrani-
alné. Obliterace vétsiny paranazalnich dutin. Zten-
¢ena laterdlni sténa maxillarnich sinust, vyrazna
dekalcinace skeletu ethmoid@i a nosniho septa,
nejspise s osteoresorbci. (Obr. ¢. 1)

- mikrobiologické (stér z nosu + hnisavy nosni se-
kret) - bez specifického kultivaéniho nélezu.

- laboratorni - 1. zvy$ené markery zanétu (CRP 170
mg/l, FW 77 mm/hod., leukocytéza 12,5 1049/],
trombocytéza 493 1049/1). 2. parenchymatdzni

Obr. ¢. 2 Protilatky proti c-ANCA

Neprima imunofluorescence

Substrat: lidské neutrofily

Zvétdeni: 200x

Mikroskop: Olympus BX 41

Foto: RNDr. Zdenka Vrajova, Pracovisté imunolo-
gie Nemocnice Ceské Budéjovice, a.s.

Obr. ¢. 3 HRCT plic a mediastina

léze jaterni s prevahou cholestazy (ALT 1,48 ukat/],
AST 1,46 ukat/l, GGT 5,88 ukat/l, ALP 10,69 ukat/l)
pri negativni serologii na infek¢ni hepatitidy. 3. hy-
povitaminéza D (25-hydroxyvitamin D 7,8 ug/l).
4. v elektroforeogramu séra obraz aktivniho chro-
nického zanétu (albumin 32,5%, alfa-1 11,0%, alfa-
2 17,0%, beta-1 6,0%, beta-2 8,8%, gama 24,7%),
paraprotein nepfitomen. 5. chemicky v moci pro-
teinurie (1 arb.j.) s hematurif (2 arb.j.), v sedimen-
tu erytocyturie (103/ul) a hlen. 6. ze serologickych
testd (HIV, CMV, EBV, toxoplazméza) pritomny
pouze anamnestické protilatky proti EBV, ostatni
negativni. 7. v hemogramu mirna normocytarni
normochromni anémie (Hb 121g/1), v differencidl-
nim rozpoctu lymfopénie (0,5 1049/1) s neutrofilii
(10,3 10A9/1).

Vzhledem k torpidnosti pribéhu pansinusitidy
nereagujici na ATB terapii za hospitalizace (paren-
teralné aplikovan cefotaxim- cefalosporin 3. gene-
race), ORL lékarem zvazovdna v differencidlni dia-

Popis: granulomatozni postizeni v pravém plicnim laloku v terénu dystrofického emfyzému
Foto: zaptij¢eno se souhlasem Radiologické pracovisté Nemocnice Ceské Budéjovice, a.s.
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gnostice vaskulitida s doporuc¢enim imunologické
vySetfeni.

P1i fyzikdlnim vySetfeni (u lizka) pacient bledého
koloritu, pritomna smi$end cilidrni injekce v late-
ralnich oblastech, maximum vlevo. V pravém nos-
nim vestibulu sekrece s pfimési krve, v dutiné tstni
mandle hypertrofické s povlakem, gingivitida s vs
granulacemi. Palpa¢né zvétsené submandibularni
uzliny oboustranné, vice vpravo. Dolni konéetiny
s prosaknutim dolni tfetiny bérct. Kuze bez vysevu.

Po prostudovani zdravotnické dokumentace a dle
doplnénych imunologickych laboratornich tes-
td (( zvy$ené hodnoty cirkulujicich imunokom-
plexti (CIK 82 arb.j.), elevace hladiny IgG4 (3,14

Obr. ¢. 4 (a, b) PET/CT vySetfeni

g/1), hrani¢ni pozitivita antinuklearnich protilatek
(ANA IgG NIF) v nizkém titru 1:80 pii negativité
anti-dsDNA a ENA screeningu, vyznamnd poziti-
vita protilatek proti cytoplazmé neutrofili (jasna
granuldrni, centralné akcentovana cytoplazmatic-
ka fluorescence, c-ANCA, obr. ¢ 2) a teréovému
antigenu PR3 (100 kU/1); v buné¢né slozce regulac-
né-reaktivni zmény; antifosfolipidové autoprotilat-
ky a panel autoimunitnich hepatitid s negativitou))
se nabizela pracovni diagnéza granulomatéza s po-
lyangiitidou. Po domluvé s revmatologem pielozen
na interni-JIP k podani pulzi kortikoidi s nasled-
nym prevedenim na perordlni formu a doplnéni
dalsich vysetfeni.

Popis: expanze kaudy pankreatu se zvy$enou metabolickou aktivitou FDG
Foto: zapiij¢eno se souhlasem Oddéleni nuklearni mediciny Nemocnice Ceské Budéjovice, a.s.

Obr. ¢.5 (a, b) PET/CT vySetfeni

Popis: vymizeni expanze kaudy pankreatu s poklesem metabolické aktivity FDG
Foto: zaptijéeno se souhlasem Oddéleni nukledrni mediciny Nemocnice Ceské Budgjovice, a.s.
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Za pobytu na internim oddéleni provedeno HRCT
plic a mediastina, kde popsdno granulomatézni
postiZeni v pravém plicnim laloku v terénu dyst-
rofického emfyzému (obr. &. 3), echokardiografické
vySetfeni srdce s dobrou funkci nezvétdené levé
komory, nevyznamnd mitralni a trikuspidélni re-
gurgitace, normalni pravostranné oddily, bez pti-
tomnosti plicni hypertenze. Pfi bronchoskopickém
vySetfeni patrné slizni¢ni granulace v odstupu
pravého hlavniho bronchu, difuzné zndmky chro-
nické bronchitidy, sliznice kfehké. Cytospin bron-
cho-alveoldrni tekutiny bez patologického nalezu
(normélni poméry jednotlivych bunék). Mikro-
biologické, mykologické a PCR vysetieni bez na-
lezu specifického patogena, mikroskopické vyset-
feni na pneumocystéozu fluorescenéni metodou tak
jako barveni na acidorezistentni tyce s negativitou.
Prutokova cytometrie BALu provedena na cca 900
lymfocytti z 8600 leukocyti, 80% tvorily CD14+
bunky monocyto-makrofigové populace, 11% tvo-
tily lymfoidni populace s pfevahou cytotoxickych
CD8+ T lymfocytt bez znamek aktivace. Pii o¢nim
vySetfeni bez znamek AION/PION (anterior/pos-
terior ischaemic optic neuropathy).

Kortikoidni terapie s velmi dobrym klinickym
efektem, v laboratornich testech dochézelo k po-
klesu markerti zanétu (CRP 12,0 mg/l). Nicméné
pro pretrvavajici elevaci obstrukénich enzymi
doplnéno kontrolni usg bficha s ndlezem neho-
mogenniho loziska v oblasti kaudy pankreatu.
V planu PET/CT vysetfeni, do vysledku zobrazo-
vactho vySetfeni ponechdn na monoterapii korti-
koidy, kde nalez heterogenni expanze kaudy pan-
kreatu se zvysenou metabolickou aktivitou (obr. ¢.
4 a, b). Jako vedlejsi nalezy byly nezvétsena slezina
s Cetnymi drobnymi lozisky a zvySenou akumula-
ci FDG, vyznamna strukturalni regrese sledované
plicni 1éze v dolnim laloku pravé plice v komparaci
s HRCT vySetfenim.

Pro nélez ve slinivce bfi$ni indikovdno endoso-

nografické vySetfeni pankreatu, kde jiz vSak bez
nédlezu expanze, punkce neprovedena, zvazovan
vliv kortikoterapie. V ¢asovém odstupu t¥i mésicti
provedeno kontrolni PET/CT vysetieni bez nalezu
expanze v pankreatu, metabolicka aktivita s pokle-
sem (obr. ¢. 5 a, b), loziskové zmény v pravé plici
kompletné vymizely, tak jako hypermetabolicka
loziska ve sleziné. V differencialni diagnostice by
bylo mozno uvazovat o koincidenci s IgG4 related
disease (IgG4 RD) pankreatu vzhledem k efektu
kortikoterapie a zvySené hladiné podtiidy IgG4
v séru, nicméné IgG4 protilatky maji v porovnani
s dal$imi tfidami a podtfidami imunoglobulind
unikatni imunobiologické charakteristiky. Muze se
jednat o epifenomén provazejici danou formu po-
$kozujictho zénétu, v jinych situacich je muzeme
povazovat za integralni soucdst poskozujiciho za-
nétu nebo jejich pritomnost je mozné interpretovat
i jako snahu téla o regulaci poskozujiciho zanétu.
A proto nelze vylou¢it i ,,pouhé* vaskulitické posti-
zeni pankreatu v ramci zakladni diagnézy. I kdyby
se jednalo o soubéh dvou onemocnéni, strategie
1é¢by by byla bez zmény. Déle doplnéno MRCP
(MR cholangiopankreatikografie) vysetfeni zlu¢o-
vého stromu bez pritkazu stendz intrahepatickych
zlu¢ovodii. Malignita neprokazana.

Pro pretrvavajici pozitivitu protilatek proti PR-3
akcentovana imunosupresivni 1é¢ba, indikovan
k zahdjeni podani cyklofosfamidu dle rezimu
CYCLOPS v cloné uromixetanu (detoxifikujici 1at-
ka, resp. prevence urotoxickych nezddoucich u¢in-
ki1 oxazafosforini) a kotrimoxazolu (jako prevence
pneumocystové infekce), tak aby mohla byt zahdje-
na detrakce kortikoterapie. Po absolvovani rezimu
CYCLOPS bude zvazovano do kombinované imu-
nosupresivni terapie pridani azathioprinu.
Zavérem bych chtél podékovat viem zucastnénym
kolegtim z pracovist ORL, interni, radiologické
a nuklearni mediciny.





