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HEMATOLOGIE A REVMATOLOGIE

26. Tepenna tuhost u pacientii se systémovou sklerodermii

Schubertova M', Smrzova A’, Hordk P!, Hefmanova 72, Mrazek F?, Zadrazil J', Skacelova M!

IIl. internt klinika — nefrologickd, revmatologickd, endokrinologickd LF UP a FN Olomouc, Ceskd republika
Klinika imunologie LF UP a FN Olomouc, Ceskd republika

Uvod: Systémova sklerodermie (SSc) patfi mezi systémova onemocnéni pojiva charakteristicka fibrotickou skle-
rotizaci perifernich a visceralnich cév, fibroproduktivnimi zménami v pojivovych tkanich, mikrocirkulaci a imunit-
nim systému. Pfitomna je také endotelidlni dysfunkce a mikroangiopatie. Tuhost cévni stény je naopak povazo-
véana za nezavisly rizikovy faktor rozvoje kardiovaskularnich onemocnéni (KVO) a silny prediktor mortality. Zvysena
tepennd tuhost mdze byt asociovana pravé s endotelialni dysfunkci a dlouhodobym autoimunitnim procesem.
Metody: K urceni tuhosti cévni stény byla stanovena rychlost Siteni karotido-femoralni pulzni viny u pacientt se
SSc. Byly porovnany tradicni rizikové faktory KVO, markery subklinické aterosklerézy u pacientt se SSc, stejné jako
doba trvani onemocnéni, forma a klinické projevy onemocnéni. Cil: Cilem této pilotni studie bylo posouzeni dat
od 60 pacientll se SSc (50 zen, 10 muzd, primérny vék stanoveni diagnozy 59 let, priimérna délka trvani onemoc-
néni 5 let). Tuhost cévni stény, mérena jako karotido-femoralni rychlost Sifeni pulzni viny (Pulse Wave Velocity -
PWV) byla stanovena pomoci pfistroje Sphygmo-Cor. Tato neinvazivni metoda je zalozena na principu aplana¢ni
tonometrie. Déle jsme zhodnotili vliv tradi¢nich rizikovych faktor KVO, jako vék, koufeni, BMI, diabetes mellitus,
dyslipidemie, preexistujici KVO, pfitomnost arteridlni a plicni hypertenze a jeji vliv na PWV. Forma onemocnéni,
stejné jako pfitomnost jiz existujiciho kardidlniho onemocnéni byla porovnana s tuhosti cévni stény a intimo-me-
dialni tloustkou karotické tepny (IMT). Vysledky: Primérna PWV u pacientd se systémovou sklerodermii byla pfi
vyjadreni ¢iselnou hodnotou vyssi (6,8 m/s) v porovnani se zdravymi kontrolami. Nebyla viak prokazana statis-
tickd vyznamnost. PWV u pacientl se SSc, byla asociovana s hsCRP, vékem, odhadovanou plicni hypertenzi sta-
novenou echokardiograficky a systolickym tlakem krve. Zavér: Riziko vzniku kardiovaskularniho onemocnéni je
zvysené u pacientl se SSc, a to vlivem poskozeni centralnich i perifernich tepen a dlouhodobého autoimunitniho
procesu. Pfitomnost onemocnéni byla prokazana jako prediktor zvySené PWV. Lze predpokladat asociaci s pfitom-
nosti plicni hypertenze u pacient(i se SSca PWV.

27. Hodnoceni ukazateld signalnich drah myelomové kostni nemoci

Krhovskd P, Flodr P2, Zapletalova J?, Pika T', Bacovsky J', Minafik J'

"Hemato-onkologickd klinika LF UP a FN Olomouc, Ceskd republika
2stav klinické a molekuldrni patologie LF UP Olomouc, Ceskd republika
3Ustav lékarské biofyziky LF UP Olomouc, Ceskd republika

Cil: Cilem nasi studie bylo srovnat sérové hladiny vybranych parametri kostniho metabolizmu a tytéz parametry
hodnocené na klondlnich plazmatickych burikdch a ve stromatu kostni diené. Dal3im cilem bylo zhodnotit jejich
vztah k aktivité onemocnéni hodnocenou pomoci klasifikace Durieovy-Salmonovy a doby do progrese (progre-
ssion-free survival — PFS). Material a metody: Nasim souborem bylo 58 pacientt v dobé diagnézy. Byly hodno-
ceny tyto parametry mikroprostredi kostni dfené a kostniho metabolizmu v séru i histobiopsii (tedy na plazmatic-
kych burikdch a/nebo ve stromatu kostni diené): makrofagovy zanétlivy protein 1a (MIP-1a), Activin A, Sklerostin,
Dickkopf protein 1 (DKK 1), RANK, RANKL, annexin A2, osteoprotegerin (OPG)a tartat rezistentni kysela fosfataza
(TRAP). Byly srovnavany sérové hladiny danych plisobki s jejich hodnotami na klonalnich plazmatickych bun-
kach a/nebo ve stromatu kostni dfené. Déle byly tyto hodnoty korelovany s aktivitou onemocnéni a s PF). Pro
Ucely statistiky jsme KruskalGv-Wallistv test s post hoc testy podle Dunnové, dale Spearmanovu korelacni analyzu
a Coxovu regresni analyzu. Vysledky: Byla prokazana signifikantni korelace mezi stadiem onemocnéni hodnoce-
nému pomoci Durieovy-Salmonovy klasifikace a annexinu A2 v séru (p = 0,037). Také byla prokéazana korelace mezi
stadiem onemocnéni hodnocenému pomoci Durieovy-Salmonovy klasifikace a MIP-1a na plazmatickych bunkach
v trepanobiopsii (p = 0,033) i v séru (p = 0,009). Déle bylo zjisténo, ze sérové hladiny RANKL jsou vyznamnym pre-
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diktorem progrese (RR = 2,569; p = 0,013). Zavér: Byl prokazan vztah vybranych ukazatel kostniho metabolizmu
k aktivité mnohocetného myelomu - s aktivitou onemocnéni narlstaji sérové hladiny annexinu A2 a MIP-1a Dale
bylo prokadzano, ze sérové hladiny RANKL jsou vyznamnym prediktorem progrese. Jejich hodnoceni naznacuje po-
tencialni pfinos k odliseni pocatku transformace onemocnéni do aktivniho onemocnéni a také naznacuje potenci-
alni pfinos k odhaleni pocatku progrese onemocnéni.

Za podpory grantu IGA-LF-2017-001.

28. Acute life threatening manifestations of systemic lupus erythematosus: a case report

Kazi A, Skacelova M, Vymétal J, Horak P

Il Department of Internal Medicine, Faculty Hospital of Olomouc and Faculty of Medicine and Dentistry, Palacky University,
Olomouc, Czech Republic

Background: Systemic Lupus Erythematosus (SLE) is a chronic inflammatory disorder that may affect several
organs of the body. The cause of SLE is incompletely understood but genetic factors along with inherited muta-
tions in complement components may be associated with the disease. From the immunological standpoint, the
characteristic defining feature is production of autoantibodies. Environmental factors such as exposure to ultra-
violet (UV) light or infections may also be associated with the development of the disease. Signs and symptoms
may vary from constitutional symptoms such as fatigue, fever and weight loss to severe target organ damages such
as renal insufficiency. The American Rheumatism Association has published a revised criterion for the diagnosis of
SLE along with immunologic markers such as autoantibodies (for example, ANA, Anti-dsDNA) and complement de-
ficiency. Management is aimed to prevent organ damage and may be treated according to the severity of the dis-
ease. The drugs commonly prescribed are analgesics, antimalarials, corticosteroids and immunosuppressive drugs.
Case report: This case report is about a young female aged 25 years, who came with the symptoms and signs of
photosensitivity, intermittent temperature and arthralgia in the autumn of 2016. She was diagnosed provisionally
as a case of Systemic Lupus Erythematosus (SLE). On the 19t of January 2017, she presented with a characteristic
exanthematous rash and her blood count showed pancytopenia, confirming the diagnosis. She was subsequently
admitted in the department. On further investigations during her stay at the department, she had proteinuria
(14 g/24 hour), and was treated with Solumedrol prior to her renal biopsy. She was found to be antinuclear antibody
positive (ANA). Her condition deteriorated rapidly as she developed severe hemolysis, thrombocytopenia, micro-
angiopathic hemolytic anemia (MAHA) with the presence of schistiocytes, positive Monoclonal Antibody Immo-
bilization of Platelet Antigens (MAIPA) assay and Coombs test. She was diagnosed as a case of Hemolytic Uremic
Syndrome (HUS) with progressive renal insufficiency. Plasmapheresis and fresh frozen plasma as a therapy were
indicated. Plasmapheresis was not very well tolerated by the patient and she developed difficulty in breathing,
cough and fever. On the 26™ of January 2017, patient presented with temperature of 38 °C, hemoptysis and pro-
gressive respiratory insufficiency and hence was transferred to intensive care unit (ICU/JIP) department, where she
had hemoptysis and epistaxis and hence her therapy was changed to intravenous immunoglobulin (IVIg). An X-ray
examination demonstrated bilateral inflammatory infiltrates and changes, and serology results from nasopharynx
showed positive Influenza A virus. Antiviral therapy was initiated. Due to progressive alveolar edema and wide-
spread inflammatory changes with increasing respiratory insufficiency, patient was transferred to the Anesthesi-
ology, Resuscitation and Intensive Medicine (KARIM) department at our hospital and artificial pulmonary ventila-
tion (APV/UPV) was initiated, where the patient was stabilized with improvement in respiratory function and the
patient was considered fit for transfer back to our department for further treatment. She was depressed and anx-
ious throughout these events and received psychiatric consultation and treatment. On the 6" of February 2017, she
was given the first pulse of cyclophosphamide (10 mg/kg), leading to improvement in her overall health condition,
including improvements in renal function, radiological changes, and stabilization of blood counts with no further
need for substitution of blood elements. The second pulse of cyclophosphamide was given on the 20™ of February
2017, and the third pulse is also planned. The patient’s condition is improving and she is visiting our department
regularly for her routine examinations.
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29. Nador z blastickych plazmocytoidnich dendritickych bunék: kazuistika
Cerflan M', Szotkowski T', Rusinakova Z', Duskova M2, Tichy M2

'Hemato-onkologickd klinika LF UP a FN Olomouc, Ceskd republika
2stav klinické a molekuldrni patologie LF UP a FN Olomouc, Ceskd republika

Uvod: Nadory z blastickych plazmocytoidnich dendritickych bunék predstavuiji raritni hematologickou malignitu
s agresivnim prabéhem a nepfiznivou prognézou. Pro onemocnéni jsou charakteristické primarni kozni léze, ¢asto
se soucasnym postizenim kostni diené a extramedularnich orgént. Diagnostika je zalozena na imunohistochemic-
kém a flowcytometrickém prlikazu ko-exprese znaki CD4 a CD56, s variabilnim vyjadienim dalSich markert spe-
cifickych pro dendritické bunky. Median véku v dobé diagndzy je 60-70 let, onemocnéni se 3krat Castéji vyskytuje
u muzd. Poznatky o 1é¢bé tohoto onemocnéni jsou limitovany na retrospektivni analyzy malych soubord nemoc-
nych. Navzdory obecné dobré inicidlni [é¢ebné odezvé na chemoterapii dochazi v odstupu fadu mésicli k casnému
relapsu a néasledné rychlé systémové diseminaci. Publikovana data ukazuji na vyssi uc¢innost indukéni |é¢by pro
akutni lymfoblastickou leukemii nasledovanou alogenni transplantaci krvetvornych bunék ve srovnani s jinymi
rezimy induk¢ni, resp. konsolida¢ni chemoterapie. Kazuistika: Prezentovand kazuistika popisuje pfipad 22letého
nemocného, u néhoz byla stanovena diagnéza nadoru z blastickych plazmocytoidnich dendritickych bunék s izo-
lovanym koznim postiZzenim. Pacient podstoupil induk¢ni a jeden cyklus konsolida¢ni chemoterapie podle proto-
kolu GMALL pro akutni lymfoblastickou leukemii, ndsledovanou alogenni transplantaci krvetvornych bunék od ne-
pfibuzenského dérce v 1. kompletni remisi onemocnéni. Podani chemoterapie i provedeni transplantace probéhlo
bez zavaznych komplikaci a nemocny zlstava v remisi onemocnéni s dobrou kvalitou Zivota, v dobé vzniku této
prace, 20 mésicl od alogenni transplantace. Zavér: Kazuistika dokumentuje Uspésny lécebny ptistup k prognos-
ticky nepfiznivému onemocnéni. Cilem sdéleni je také zvysit povédomi o této vzacné nozologické jednotce a pfi-
spét tak k rychlejsi diagnostice a v¢éasnému zahajeni intenzivni terapie nutné ke kontrole priibéhu nemoci.

Tato prdce byla podporena grantem IGA_LF_2017_007.

30. Nadorem indukovana hypofosfatemie s osteomalacii: kazuistika

Lokoc¢ova E', Hordk P', Cibi¢ek N?, Flodrova P?

III. internt klinika — nefrologie, revmatologie a endokrinologie LF UP a FN Olomouc, Ceskd republika
2Jstav lékarské chemie a biochemie LF UP Olomouc, Ceskd republika
3Ustav klinické a molekuldrni patologie LF UP a FN Olomouc, Ceskd republika

Uvod: Hypofosfatemie je ¢asto prehlédnutym laboratornim nalezem, jelikoZ jeji pfiznaky jsou ¢asto nespecifické.
ZpUsobuje vsak vyznamnou morbiditu a mdze piispét i ke zvysené mortalité postizenych nemocnych. Existuji 3 za-
kladni priciny hypofosfatemie: zvysena ledvinna exkrece, snizena strevni absorpce ¢i pfesun fosfatt z extracelular-
niho do intraceluldrniho prostoru. Kazuistika: Prezentovana kazuistika popisuje vzacny pfipad 68leté Zeny, kterd
byla vysetfovana pro bolesti patefe, hrudniho kose, dlouhych kosti a panve. V biochemickych nélezech byla na-
padnd vyrazna hypofosfatemie (0,49 mmol/l) a elevace kostniho izoenzymu alkalické fosfatazy (97 pg/l) se snize-
nym ledvinnym prahem pro fosfaty (RTP 0,58 mmol/l) a déle vyrazné zvysena hladina FGF-23 (90,76 ng/l). Pomoci
metody PET/CT byla prokazana pfitomnost viabilni nddorové tkané v oblasti zadni ¢asti kosti kfizové. Tumor byl
odstranén neurochirurgicky, histologicky se jednalo o obrovskobunéény tumor vyzadujici i ndslednou onkologic-
kou lécbu. Pacientce byla nasazena substitu¢ni terapie dihydrogenfosfore¢nanem draselnym, vapnikem a vitami-
nem D,. Klinicky stav se na dané lé¢bé vyrazné zlepsil jiz béhem nékolika dni, laboratorni nalezy se upravovaly
méné ochotné. Zavér: Jedna se o klasicky pfiklad tumorem indukované osteomalacie, ktera se vyskytuje pomérné
vzacné. Je zplsobena benignimi nadory mezenchymalniho plvodu, které produkuji fosfatoniny (zejména FGF-23)
inhibujici zpétnou reabsorpci fosforu v proximalnim rendlnim tubulu a snizujici syntézu kalcitriolu. Hypofosfatemie
s poruchou rustu, rachitidou ¢i osteomalacii se jinak tyka predevsim détského véku, at uz jako hereditarni hypo-
fosfatemicka kfivice vazana na X chromozom ¢i autozomalné dominantné hypofosfatemicka krivice. U dospélych
se s hypofosfatemickou osteomalacii setkdvame méné casto, ale je tfeba na ni v diferencidlné-diagnostické roz-
vaze pomyslet.
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31. Cirhdza pecene u pacienta s hereditarnou sférocytézou: kazuistika

Liptak P!, Banovcin P, Michalova R', Marcinek J, Hyrdel R

'Internd klinika — gastroenterologickd JLF UK a UNM, Martin, Slovenskd republika
Jstav patologickej anatémie JLF UK a UNM, Martin, Slovenskd republika

Uvod: Hereditarna sférocytéza je uvadzana ako jedna z najcastejsich pri¢in hemolytickej anémie. Incidencia sa
udava priblizne 1 : 5 000 obyvatelstva celosvetovo. Dévodom su Strukturdlne zmeny membrany erytrocytov. Mu-
taciou génu pre spektrin, ankyrin, band 3 alebo protein 4.2 dochadza k zmene tvaru bunky z bikonkavneho na sfé-
ricky. V klinickom obraze sa najcastejsie prejavuje ikterom, splenomegdliou a anémiou. V detskom veku je ¢asto
nutna splenektémia. Medzi najcastejsie komplikacie hereditarnej sférocytozy patri cholecystolitiaza s moznou ob-
Strukciou zl¢ovych ciest, hemolytickd alebo aplasticka kriza. Kazuistika: Pacient s diagnostikovanou hereditarnou
sférocytozou. Po splenektomii v 14. roku Zivota. Akutne hospitalizovany pre krvacanie do traviaceho traktu. Stav
zvladnuty konzervativne s nutnostou opakovanej hemosubstittcie. Za Gcelom ligacie pazerakovych varixov pre-
loZzeny na nase pracovisko. Vykon bez komplikacii. Po¢as hospitalizécie v3ak progredujuci laboratérny a klinicky
obraz hepatoceluarneho poskodenia. Prejavy hepatédlneho zlyhavania. CT verifikovana cirhéza pecene a trombdza
v. portae. Koncentracia zeleza v sére 20,2 umol/l, transferin 0,84 g/I. Hladina feritinu v sére nemeratelne vysoka.
Stav dalej komplikovany rozvojom sepsy. Intenzivna Sirokospektralna ATB liecba bez efektu. Dochadza k rozvoju
znamok néhlej prihody brusnej, chirurgicky neriesitelny stav. Na 4. den hospitalizacie vypadok vitalnych funkcii,
konstatovany exitus letalis. V autoptickom néleze dominuje obraz hemosiderézy v peceni, srdci a pankrease. Zaver:
Pretazenie organizmu zelezom patri medzi neobvyklé komplikacie hereditarnej sférocytozy. V literature je popisovanych
len niekolko podobnych pripadov v minulosti. Tu uvedeny pacient bol opakovane transfundovany jednotkami erymasy
obsahujucimi c-antigén. AZ pri dalSom predtransfiznom vysetreni boli v sére pacienta zistené anti-c-protilatky. Stav teda
mohol byt modifikovany oneskorenou posttransfizna hemolytickou reakciou. Do Uvahy tiez pripada pritomnost
nediagnostikovanej hereditarnej hemochromatézy ako raritnej komorbidity hereditanej sférocytozy.



