NK-cell enteropathy: a benign NK-cell lymphoproliferative disease mimicking intestinal
lymphoma: clinicopathologic features and follow-up in a unique case series
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Intestindlni lymfomy z T-bunck a bunék pfirozenych
zabiject (NK) jsou agresivnim nddorovym onemocnénim
s GIT enteropatii. K diagnéze vede endoskopicka biop-
sie. Autofi navazuji v této praci na predchozi sdéleni (v
roce 2006) o pripadu, kdy atypicka proliferace z NK-bu-
nék vedla k mnohocetnym ulceréznim 1ézim v GIT trak-
tu a napodobovala lymfom z NK-bunék. Tento pacient
mél antigliadinové protilatky, ale chybél jiny prikaz pro
onemocnéni coeliakii. Od té doby se setkali s dalSimi 7
pacienty s podobnymi klinicko-patologickymi nélezy.
Shrnuji proto podrobné obraz téchto 8 pacientl s tim, Ze
jde zatim o nerozpoznany klinicky a patologicky syn-
drom. Ve vSech pripadech byla pfitomna atypicka a per-
sistujici proliferace NK-buné¢k, pfipominajici lymfom
z NK-bunék. To vedlo k nikoliv nutnym invazivnim vy-
Setfenim. TTi pacienti dostdvali agresivni chemoterapii
spolu s transplantaci kostn{ dien¢ nebo bez ni vzhledem
k predpokladané diagnéze malignity z NK-bunék.

Soubor zahrnuje 2 muZze a 6 Zen ve véku 27-68 roki
(medidn 46 roki). Sedm pacientti mélo neurcité GIT pii-
znaky, v€etné abdomindln{ bolesti, obstipace, divertiku-
16zy a refluxu. Jeden pacient byl asymptomaticky a pod-
robil se elektivni kolonoskopii vzhledem k rodinné ana-
mnéze zhoubného nddoru tlustého stireva. Neméli v ana-
mnéze coeliakii, zanétlivé stfevni onemocnéni nebo ma-
labsorpci. U zadného z téchto pacientli nebyla piitom-
na lymfadenopatie nebo organomegalie. Endoskopické

vySetfeni vykazovalo malé mnohocetné 1éze (slizni¢ni
krvdcenti, ter¢ikové 1éze nebo povrchni krvécejici ulce-
race 1-3 cm. U 4 pacientl byly 1éze zjistény na jednom
GIT misté postihujici Zaludek nebo tlusté stfevo. U ostat-
nich 4 byly léze v GIT mnohocetné (zZaludek, duodenum,
tenké a tlusté stfevo). Bylo provedeno podrobné vyset-
feni zobrazovacimi metodami. Béhem dalsiho sledova-
ni (22-120 més., medidn 30 més.) pokracovalo endosko-
pické sledovani a opakované biopsie, které ukazaly per-
sistujici 1éze v tlustém stievé a jinych mistech v GIT
traktu s infiltraty atypickymi bunkami fenotypu NK-bu-
nék,

Préace popisuje podrobné histologické nélezy, imunohi-
stologické a imunofenotypové vlastnosti atypickych bu-
nék. Exprimovaly znaky CD56, CD7, cytoplazmaticky
CD3, TIA-1 a/nebo granzym B. Autofi shrnuji podrobny
popis neobvyklého souboru pacientl s persistujicimi 1é-
zemi sliznice GIT traktu: Je extrémné dileZité rozpoznat
tyto 1éze jako zvlastni klinicko-patologickou jednotku,
aby se predeslo misinterpretaci, kterd by mohla vést k za-
vaznym disledkdm pro pacienta. Navrhuji oznacen{ en-
teropatie z NK bunék (“NK-cell enteropathy*) pro toto
onemocnéni, aby to umoznilo identifikaci jinych piipadt
a studium patogeneze v tésné spolupraci patologa a kli-
nika pfi analyze ndlezt klinickych a endoskopickych.
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Infekce zpisobené noroviry (NV) jsou Castou pfi¢inou
gastroenteritidy (GE) v celosvétovém méfitku. Maji znac-
ny dopad na vefejné zdravi. Jejich vzplanuti a Casté ata-
ky vysvétluje alespon z¢asti velmi nizka infekcni davka
(méné nez 20 virovych partikuli) a snadny pfenos nejen
kontaminovanou potravou nebo fekdlné-oralni cestou, ale
také infikovanym aerosolem v blizkosti nakazené osoby
se zvracenim. Symptomy NV-GE maji kratkou inkubaci,
typicky obraz, pribéh a trvani. U hospitalizovanych pa-
cientd muze byt pribéh velmi tézky, vedouci az k Zivot
ohrozujicim komplikacim. Je jen velmi mdlo informaci
0 NV-GE u pacientti s imunokompresi pii kombinované

chemoterapii nebo po transplantaci HSCT. Chybi klinic-
ké a virologické srovnani u jinak zdravych osob oSetiu-
jictho personalu a u pacientil pfi vzplanut{ infekce kon-
krétnim kmenem NV.

Cilem préce je analyza zkuSenosti ziskanych v pru-
béhu jednoho vzplanuti NV-GE vyvolané genotypem NV
II. 4 na transplantacni jednotce a hematologickém oddé-
len{ velkého centra veetné srovnani prubéhu u pacientt a
u oSetfujiciho persondlu.

Metody, soubor a vysledky. K infekci doslo ve vel-
kém terciarnim centru o 1057 ldzkéch s uzavienou trans-
planta¢ni jednotkou a 50ltizkovym oddélenim se zhoub-
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nymi nddory nebo hematologickymi chorobami. Obé ¢as-
ti jsou oddéleny od ostatnich zafizeni pro v§eobecné pa-
cienty. Na transplantacni jednotce neonemocnél Zadny pa-
cient. Infekei NV-GE byli postiZeni néktefi pacienti s au-
tologni HSCT a pacienti se stabilnim pfichycenim alo-
transpantdtu bez intenzifikované imunosupresivni terapie,
kteff byli oSetfovani mimo transplantacni jednotku spo-
le¢né s pacienty se zhoubnymi naddory nebo s hematolo-
gickymi chorobami. Zdrojem ndkazy byla 55 roku stara
pacientka s B-CLL, u které byla provedena alogenni
HSCT 7 mésicu pred prijetim. Prodélala akutni GVHD
IV. stupné&, ndsledné protrahovanou intestindlni GVHD,
vyZadujici imunosupresivni terapii cyklosporinem a me-
tylprednizolonem. Byla prijata desorientovand, se symp-
tomy GE. Béhem 6 dnil po jejim pfijeti onemocnélo NV-
GE 26 pacientl a 11 osob oSetfujictho personalu. Infek-
ce NV-GE byla potvrzena pomoci PCR u 11 pacientti a u
11 osob oSetfujiciho persondlu. Zakladnim onemocnénim
u té€chto 11 pacienti: AL (n = 5), maligni lymfom (n = 6)
Analyza podrobné srovnava nastup, zavaznost, kritéria a

trvani choroby, virologicka a dals{ sledovani. Zavaznost
u pacientil byla velmi rozdilnd od mirného pribéhu, po-
malu progredujictho az k velmi téZkému obrazu. Tti pa-
cienti zemfeli v souvislosti s NV-GE: u jednoho fatdlni
aspirace 11 dnf od zacatku GE, dva v disledku fatdln{ sep-
se za 17 a 49 dni . Medidn trvan{ symptomu u pacientt
s NV-GE byl 7 dni ve srovnani se 3 dny u oSetfujiciho
persondlu (P = 0.02). Vzorky stolice u pacientd zdstaly
positivni na NV-GE, medidn 30 dni. Ale nebyl pozorovan
prenos po asymptomatickém intervalu 48 hodin.

Zavér. NV-GE je velmi zdvaZznym ohroZenim u paci-
entl s chemoterapii nebo HSCT. VyZaduje velmi piisnou
isolaci a dukladna hygienicka opatfeni v zdjmu prevence
roz$iteni infekce jizZ od prvniho podezfeni na oddélenich
s imunosuprimovanymi pacienty. DuleZité je odliSeni
gastrointestindlni GVHD od NV-GE. Prace popisuje od-
liSné histopatologické zmény duodendlni sliznice u takto
vySetfenych 3 piipadu.
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