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NEKROBIOTICKY XANTOGRANULOM A MONOKLONALNI GAMAPATIE

mocnéni a naopak. V souvislosti s NXG byly
nalezeny predevsim jednotlivé kazuistiky a re-
trospektivni studie. Formou popist pfipadt
jsou dokumentovany vysledy terapie: topické
a systémové kortikosteroidy, thalidomid, vy-
sokodavkovany intravendzni imunoglobulin
(IVIG), chlorambucil, cyklofosfamid, fludara-
bin, rituximab, melfalan, infliximab, interferon
alfa, kladribin, hydroxychlorochin, azathioprin,
laserova terapie, laserova terapie, plazmafe-
réza a mimotélni fotoforéza (14, 15, 16). Tyto
popisy pfipadd jsou dohledatelné v literarni
databazi PubMed. Randomizované kontrolo-
vané studie a studie o dlouhodobych vysled-
cich po |é¢bé nebyly nalezeny a je nutné se
na né v budoucnu zaméfit.

Nas pripad popisuje lé¢bu NXG v kombi-
naci s mnohocetnym myelomem v kombino-
vaném léc¢ebném rezimu a to daratumumab-
-lenalidomid-dexametazon v kombinaci s in-

travenozni aplikaci imunoglobulint.

Popis pripadu

40letd pacientka pfichazi poprvé na
ambulanci klinické hematologie v listopadu
2012 k dosetieni lehké trombocytopenie
(Tro 112x10%1). Trombocytopenie byla na-
hodné zjisténa v rdmci pfedoperacniho vyset-
feni pred planovanou urologickou operaci -
striktury uretry. Snadna tvorba modfin bez
akutniho krvaceni pacientku doprovazela jiz
léta pred prvnim hematologickym vysetie-
nim. Kromé lehké trombocytopenie v krevnim
obraze (KO), zaddnd patologicka hodnota v KO
a vrozsiteném koagula¢nim vysetfeni nebyla
zachycena. Zakladni biochemické vysetreni
bylo v mezich normy. Denzitometrické vyset-
feni séra zachytilo ptitomnost monoklonal-
niho imunoglobulinu (Mlg) typ IgG lambda
o koncentraci 20 g/l, proto pacientka odesléna
do myelomové ambulance k dalsSimu dosetre-
ni. V rdmci vylouceni maligni formy monoklo-
nalni gamapatie byla u pacientky provedena
sternélni punkce. V myelogramu kostni dfené
(KD) byly abnormalni plazmocyty (@PC) zachy-
ceny v 3%; v koagulu KD byly aPC zachyceny
do 5%. Znamky jiného lymfoproliferativniho
onemocnéni ani myelodysplazie v KD po-
psany nebyly. K vylouceni kostnich lozisek
bylo provedeno rtg skeletu. Po shrnuti vsech
vysledkl byl stav uzavien jako monoklonal-
ni gamapatie nejasného vyznamu - MGUS
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typ IgG lambda s nizkym stfednim rizikem.
V prabéhu péti let sledovani nebyl pozorovén
zadny vyvoj v KO, v biochemickém vysetieni
a hodnotach Mlg v séru.

Prvni zména nastava v cervenci roku
2017, kdy pacientka pfichazi k pravidelné
kontrole a v KO je poprvé kromé stiedné
tézké trombocytopenie (Tro 64 x 10%/1) zjis-
téna i lehkd mikrocytarni normochromni
anémie (Hb 109 g/I, MCV 74, sFe 12,3 umol/I,
ferritin v normé) a tézka neutropenie (Ne
0,29 x 10%1). V biochemickém vysetieni kro-
mé lehké elevace laktdtdehydrogenazy (LDH
3,85) nebyla zjisténa jind odchylka od normy.
Hodnota Mig v séru byla 24 g/I. Subjektivné
pacientka pozoruje pfiblizné dva tydny
zpatky vysev nesvédivych koznich lozisek
na hrudniku, bfichu, hornich i dolnich konce-
tinach. Jiné potize charakteru nechutenstvi,
hubnuti, no¢niho poceni, teplot ¢i krvacivych
projevl pacientka neguje.

S cilem dosetfeni pancytopenie byla pro-
vedena trepanobiopsie. V myelogramu bylo
zachyceno do 3% aPC, v histologickém nélezu
valeckd KD do 5% aPC a ve flowcytometric-
kém vysetieni KD byla zjisténa relativni lym-
focytdza, lehce zmnozena B linie, nalezeno do
6% eozinofild, po¢et PCdo 0,7 % - ztoho 90 %
klonalniho fenotypu, klonalita T a B bunék
zachycena nebyla. Flowcytometrické vyset-
feni periferni krve bez zachytu patologického
klonu bunék. Protilatky proti trombocytim
a granulocytlm byly slabé pozitivni. V srpnu
2017 bylo provedeno 1. vysetreni PET/CT
s ndlezem splenomegalie, novych aktivnich
mnohocetnych podkoznich infiltratd (SUV do
4,85), difuzné vyssi akumulace FDG ve skeletu
(SUV do 3,51) pti referencni aktivité v Ao ob-
louku SUV max. 1,67 a v jatrech SUV max. 2,68
(Obrazek ¢. 4.1, ¢. 4.2).

U pacientky pomysleno i na stfadava
onemocnéni, a proto proveden odbér suché
kapky s cilem vy3setfeni hladiny glykocerebro-
zidazy, kterd ale byla v mezich normy.

S cilem identifikace nejasnych aktivnich
koznich lozisek byla provedena biopsie kiize
s histologickym zavérem — xantogranuloma-
tozni dermatitidy, dokonce vysloveno pode-
zieni na NXG. Vzhledem k tomu, Ze do srpna
2017 nebylo potvrzeno u nasi vysetfované
pacientky jiné onemocnéni nez MGUS typ IgG
lambda v kombinaci s pancytopenii, spleno-

Obr. 4.1 Zvétsend slezina s lemem ascitu, ktery
vykazuje lehce zvysenou metabolickou aktivitu
(SUV max. 3,4). Skelet naznacené lehce nehomo-
gennistruktury s difuzné vyssi akumulaci FDG (SUV
max. do 3,51). Obrdzek otistén se svolenim: MOU
Brno (PET/CT)

Obr. 4.2 Difuzné vyssi aktivita FDG ve skeletu,
v Cetnych infiltrdtech v podkoZi zachycené cdsti
téla. Jedna z metabolicky aktivnich lézi je také
v lazku po Zlu¢niku. Obrdzek otistén se svolenim:
MOU Brno (PET/CT)
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megalii a NXG, byla u pacientky v lednu 2019

zahdjena lé¢ba methylprednisolem v davce
16 mg/den. Po mésic trvajici kortikoterapii
dochazi u pacientky k ¢astecné regresi koznich
lozisek, nicméné v KO pretrvava lehkéd anémie
(Hb 104 g/l), stiedné tézka trombocytope-
nie (Tro 56 x 10%/1) a tézka neutropenie (Neu
0,2%10%I). Hodnota Mlg v séru zUstava bez
vyvoje. Pfistoupeno k pozvolnému vysazovéni

kortikoterapie.
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