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Kdyz se v noci probudi pro bolesti na hrudi
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Prezentujeme kazuistiku chlapce hospitalizovaného pro akutni bolest na hrudi, u kterého byla zjiténa spontanni ruptura sleziny.
Na zakladé laboratornich vysledkd jsme pfedpokladali EBV (virus Epsteina-Barrové) etiologii stavu, nicméné dalsi pfekvapeni pfineslo
histologické vysetieni s nalezem vzacného typu non-Hodgkinského lymfomu. Ruptura sleziny patfi mezi Zivot ohrozujici komplikace
infekéni mononukleézy, rychlost jeji diagnostiky je klicova pro dalsi prognézu pacienta quoad vitam. Naprosto raritni onemocnéni
v détském véku predstavuje periferni T-lymfom, doposud byla publikovana pouze ojedinéla sdéleni o vyskytu tohoto tumoru u déti.
Uvadime pribéh a diferencialné diagnostickou rozvahu velmi netypického pripadu.
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An unexpected cause of acute chest pain in adolescent boy

We are presenting the case of a boy admitted to hospital for acute chest pain; the boy has been diagnosed with spontaneous rupture
of the spleen. Based on laboratory test results, we anticipated EBV (Epstein-Barr virus) etiology of the boy’s condition, but surprisingly,
the histological analysis determined a rare type of non-Hodgkin lymphoma. Spleen rupture belongs among the life-threatening compli-
cations of infectious mononucleosis, and the speed of its diagnosis is of key import for the patient’s prognosis quoad vitam. Peripheral
T-cell lymphoma is an entirely rare paediatric disease; only a few cases of incidence of such tumor in children has been published as of
yet. Please find attached the development and the differential diagnostic nature of this very unique case.
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Kazuistika

Sestnéctilety student stiednf koly chemické
s doposud nekomplikovanou osobnfi rodinnou
anamnézou se pfed pfijetim na nasi kliniku asi
2 tydny 1é¢il s respira¢nim infektem. Praktickym
|ékafem byla postupné ordinovéna symptoma-
tika a pro nelepseni stavu i makrolidové antibio-
tikum. Paty den antibiotické terapie se ndhle
probudil ze spanku silnou bolesti na hrudi. Byl
vySetfen na LSPP, kde slouZici Iékaf konstato-
val systolicky Selest, oslabené dychani vpravo
a chlapce odeslal k hospitalizaci jako suspektnf
bronchopneumonii. Pfi prijeti na nasi kliniku
pacient udaval bolesti na levé strané hrudniku
vystfelujici mezi lopatky a do levého ramene. Byl
subfebrilni, bledy, lehce tachypnoicky, hrdlo bylo
klidné, krénf uzliny drobné. Hrudnik mél palpac-
né citlivy v oblasti levého prsniho svalu a rame-
ne. Akce srde¢ni byla pravidelna se sinusovou
tachykardii kolem 92/min a s jemnym systoli-
ckym Selestem v prekordiu, TK 130/62 mm Hg.
Dychéni bylo poslechové oboustranné bazalné
oslabené, dalsi patologii jsme béhem vstupniho
vySetfeni nezjistili. Diferencidlné diagnosticky
jsme zpocatku zvazovali predevsim pneumonii,
vertebrogennf potize, pfipadné méné pravdépo-
dobné akutni kardidlni postizeni. Ze vstupnich
laboratornich vysledkd: leukocyty 13,9x 10/,
CRP 16 mg/|, elevace laktatdehydrogendzy (LD)

10 pkat/l, hrani¢ni AST 1,01 pkat/I. lontogram,
pankreatické i svalové parametry v¢etné kardial-
nich marker( byly v mezich normy. Rtg vy3etfeni
plic nepotvrdilo suspekci na bronchopneumonii,
objasnénf etiologie nepfineslo ani kardiologické
konzilium. Neurolog symptomatologii uzavrel
jako akutni vertebrogenni algicky syndrom a do-
porucil aplikaci myorelaxa¢nich infuzi. Po aplika-
ci spazmoanalgetik se pacientovi ulevilo a usnul.
Pfi rannf vizité si ale opét stéZoval na bolest
na hrudi a nové udaval i bolest bficha. Bficho
bylo palpac¢né citlivé difuzné, s negativnimi pe-
ritonedlnimi jevy a pfiméfenou peristaltikou.
Slezina nebyla hmatnd, nicméné sonografické
vysSetfen( prokazalo jeji hrani¢ni velikost (v po-
délné ose 99. percentil vzhledem k véku a vysce).
Privolany chirurg vyloucil ndhlou pfihodu bfisnf
a doporucil kontrolu s odstupem. V té dobé jsme
jiz méli k dispoxzici i vysledek mikroskopického
krevniho rozpoctu s vysokym procentem re-
aktivnich lymfocytl (30%), proto jsme doplnili
sérologii a virémii EBV a CMV. KontroIni odbéry
prokazaly jen mirmou anemizaci (hemoglobin
128 /I, vstupni 146 g/1) a minimaln{ posun CRP
ke 20 mg/I, nicméné palpacni ndlez na bfise
se postupné zhorsoval. Chirurg pfi kontrole
cca 18 hodin od pfijeti konstatoval peritoneal-
ni bficho a chlapce indikoval k opera¢ni revizi.
Peroperacné byla zjisténa ruptura sleziny s he-
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moperitoneem (1000 ml) a vzhledem k rozsahu
postizeni sleziny operatéfi indikovali splenekto-
mii. V ramci pooperacni péce byl pacient zajistén
kombinaci antibiotik, krevnf ztraty a koagulo-
patie si vyzadaly opakované transfuze erymasy
a Cerstvé zmrazené plazmy. Co se tyce etiologie
ruptury sleziny, prepokladali jsme, Ze se jedna
o vzacnou komplikaci EBV infekce, ¢emuz od-
povidaly vysledky laboratofe, v€etné virologie
(reaktivni lymfocyty, elevace LD, hrani¢ni AST,
pozitivni virémie metodou PCR, heterofilni pro-
tildtky a pozitivita ELISA VCA IgM a IgG s nizkou
aviditou). S ohledem na neobvykly priibéh jsme
doplnili také sterndIni punkci — v kostni dfeni
byly nalezeny pouze reaktivni zmény, bez ma-
lignich elementC. Chlapce jsme po 17 dnech
hospitalizace propustili domd s doporucenim
standardnich profylaktickych opatfeni pro pa-
cienty po splenektomii (@ntibiotickd profylaxe
penicilinem, ockovani proti meningokokdm,
pneumokokdm a hemofilu) a s planem sledo-
vani v hematologické a infek¢ni ambulanci.
Pozdéji obdrzeny vysledek histologie sleziny
pro nas znamenal velké prekvapeni. Patologové
na zékladé imunohistochemického a moleku-
larné-genetického vysetfeni nalez vyhodnotili
jako periferni T-lymfom NOS (nespecifikovany
typ). Ke stejnému patologickému zavéru dospéli
kolegové z dalsich dvou fakultnich nemocnic.



Pacienta jsme nasledné pfedali do péce kole-
gt Kliniky détské onkologie v Brné, kde v ramci
celkového presetfeni nebyly zjistény zadné jiné
nadorové zmény (negativni CT hrudniku, PET/CT,
opakované UZ bficha). Vzhledem k negativité
stagingovych vysetfenfa s ohledem na vyborny
stav chlapce, s pfihlédnutim k casovému odstu-
pu mezi splenektomif a stanovenim histologické
diagnozy, byl zvolen postup ,watch and wait”
bez dalsi onkologické lé¢by. Béhem dosavadni-
ho dvouletého sledovéni se u chlapce neobjevi-
ly Zadné potize ve smyslu malignity.

Slezina a EBV infekce

Infekéni mononukledza (IM) je symptoma-
tickd primoinfekce nej¢astéji virem Epsteina-
Barrové. Hlavnimi cilovymi burikami tohoto her-
petického viru jsou B lymfocyty, které nasledné
aktivuji imunitni odpovéd zprostfedkovanou
predevsim cytotoxickymi T-lymfocyty a NK
burikami (1). Pro infekéni mononukledzu vyvo-
lanou EBV je typickd horecka, pseudomembra-
ndzni angina, lymfadenopatie, hepatomegalie
a/nebo splenomegalie. Slezina byva hmatna
asi u poloviny pacientd, jeji sonografické zvét-
senf je podle nékterych publikovanych praci
témér pravidlem (2). Splenomegalie mUze byt
asymptomatickd, pfipadné se projevi bolestmi
v levém podzebfi. Vzacnou, ale velmi obdvanou
komplikaci IM pfedstavuje spontannf ruptura sle-
ziny. Incidence této potencidlné zivot ohrozujici
komplikace se udava az 1/1 000 manifestnich
infekénich mononukledz a vyskytuje se relativné
¢asté&ji mezi 10.-21. dnem nemoci (3-6). Pri EBV
infekci dochézf k infiltraci parenchymu lymfo-
cyty, rozvolnéni fibrézniho systému a ztencenti
pouzdra sleziny, ktera se tak stava zranitelnou
vOc<i minimalnimu traumatu a zvysenf intraa-
bdominainiho nebo portainiho tlaku (4, 5, 7).
Ruptura se projevi akutni bolesti bficha obvyk-
le s maximem v levém hypochondriu. AZ 50%
pacientl vykazuje KehrQv pfiznak — bolest pod
levym obloukem Zebernim vystielujici do ra-
mene (7). Nasledné vznikd hemoperitoneum
a pacient se stdvd hemodynamicky nestabilnim
v rdmci rozvijejiciho se hemoragického Soku.
Rychlost diagnostiky je tedy klicova pro dalsi
progndzu quoad vitam. U pacienta po ruptufe
sleziny pfi EBV infekci mdzeme ocekéavat znamky
anemizace, leukocytdzu jako reakci na krvacenti
a probihajici virovou infekci, reaktivni lymfocy-
ty v krevnim natéru, elevaci aminotransferaz
a laktdtdehydrogendzy. Pfi podezfeni na EBV
infekci odesildme vzorky na virologické vysetreni
(testy heterofilnich protildtek, priikaz specific-
kych protildtek metodou ELISA, pfipadné i PCR

ke stanoveni virové naloZe). V pfipadé pacienta
jevictho symptomy nahlé ptihody bfisni musi
nasledovat urgentni sonograficka, event. CT dia-
gnostika pfipadné ruptury sleziny. V posledni
dobé se setkdvame s diskuzemi o pfinosu volby
konzervativniho postupu versus splenektomie,
kterd byla provedena u vétsiny doposud doku-
mentovanych pfipadd spontannich ruptur sle-
ziny. Konzervativni postup by mél byt zvazovén
pouze u hemodynamicky stabilnich pacientd
se zajisténim peclivé monitorace vitélnich funkci,
sonografickych a CT kontrol. K nespornym vy-
hodéam takového pristupu patff zamezeni rizika
pooperacnich komplikaci a pozdnich infekénich
rizik. Doba rekonvalescence a omezeni fyzic-
ké zatéze pacienta viak mUze byt v takovém
pfipadé paradoxné delsf vzhledem k mozZnosti
odlozené ruptury. Sporny je i imunitni pfinos
a mira schopnosti restituce” sleziny, ktera byla
poskozend do takové miry, ze doslo k jejf rup-
tute (7, 8).

EBV a malignity

Prestoze je EBV zndmy hlavné jako vyvolavatel
infek¢ni mononukledzy, uplatnuje se v patogene-
zi mnoha dalsich onemocnéni, v neposledniadé
malignit. O tom svédcii fakt, ze poprvé byl tento
virus prokazan Epsteinem roku 1964 v bioptickém
materidlu z Burkittova lymfomu (1, 9). Virus ma
schopnost doZivotné perzistovat v organizmu
a pfedevsim u imunokompromitovanych pacien-
tl muze indukovat zvrat lymfocytarni proliferace
do maligniho onemocnéni — zndméa je asociace
s Burkittovym a Hodgkinovym lymfomem, na-
zofaryngedInim karcinomem, plazmablastickym
lymfomem u HIV pozitivnich pacient( a potrans-
plantacni lymfoproliferativni nemocf (1). Existuj
i publikace ojedinélych pfipadl pacientd s EBV
asociovanym perifernim T-lymfomem, u kterych
byla prokdzéna pfftomnost genomu tohoto viru
v nddorovych burkach (10).

Periferni T-lymfom u déti

Periferni T-lymfomy (PTCL) fadime do skupi-
ny non-Hodgkinskych lymfomd&. Jednd se o po-
mérné heterogenni skupinu vzacnych lymfomad
vychdzejicich z nezralych T-lymfocytd. Na zakladé
histologie bylo klasifikovano 13 subtypd PTCL.
Jejich vyskyt je relativné castéjsi v Asii, Africe
a Karibiku, pravdépodobné v souvislosti s expo-
zici EBV a human T-cell leukemia viru (HTLV-1).
Periferni T-lymfomy dospélych jsou charakteris-
tické agresivnim chovanim a $patnou odpovédi
na konvencni onkologickou [é¢bu (11, 12). U déti
je vyskyt této malignity naprosto raritni, pfedsta-
vuje asi 1% ze viech détskych non-Hodgkinskych
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lymfomd. Vzhledem ke sporadickému vyskytu
(ojedinélé kazuistiky) neni mozné odhadnout
progndzu ani stanovit jednoznacny terapeutic-
ky postup pro détské pacienty s PTCL. Indicti
autofi v roce 2011 publikovali pfipad ro¢ni divky
s perifernim T-lymfomem NOS (odpovida typu
tumoru nadeho pacienta) ve IV. klinickém stadiu
(mnohocetné postizeni lymfatickych uzlin krku,
hrudniku a bricha, infiltrace kostni dfené), ktera
po 8 cyklech chemoterapie dle protokolu MCP
842 dosahla kompletni remise onemocnéni (12).

Diskuze a nékolik otaznikt

V pfipadé naseho pacienta jsme mohli jen
odhadovat, kdy u néj doslo k rupture sleziny —
pred pfijetim, nebo az béhem hospitalizace?
Chlapec netrpél kromé probéhlé epizody spise
chfipkovitych potizi zddnymi typickymi sym-
ptomy infekéni mononukledzy. Nemél povla-
kovou anginu, lymfadenopatii ani hmatnou
hepatosplenomegalii. Od prijetf sice vykazoval
Kehrav pfiznak, ale zZddné dalsi zndmky hemo-
peritonea kromé tachykardie (bez odpovidajici
anemizace, slezina byla sonograficky jen nevy-
razné zvétdend, normalni struktury a echogenity,
znamky volné tekutiny v dutiné bfisni dle UZ
nebyly zjistény). Co se tyce diagndzy napros-
to raritniho periferniho T-lymfomu, objevuji
se dalsi otazniky — mohlo se jednat o ,bézné”
zmeény pfi infekéni mononukledze, kdy je sle-
zina infiltrovand B i T lymfocyty? Jak ¢asto pa-
tologové vysetiuji slezinu poskozenou akutnf
EBV infekci? V nasem pfipadé se na diagndze
shodli patologové tfi fakultnich nemocnic, byla
stanovena na zakladé morfologického vysetieni
podporeného imunohistochemickym profilem
a molekularné-genetickym testovanim. Do jaké
miry je pravdépodobné, Ze by pfi ruptute sleziny
nedoslo k metastatickému rozsevu nadorovych
bunék takto agresivniho typu tumoru?

Kratce pred pldnovanou publikaci tohoto
¢lanku jsme obdrzeli vysledek konzultace histo-
logickych vzorkd naseho pacienta v rdmci mezi-
narodniho workshopu vzacnych lymfom (Brno
9/2012), kde byl ndlez vyhodnocen jako spise ne-
nadorové (reaktivni) zmény. Mdzeme nyni s klid-
nym svédomim pfipad definitivné uzaviit ,pouze”
jako vzacnou komplikaci EBV infekce? Klinicky stav
naseho pacienta i vysledky kontrolnich vy3etfeni
tomu prozatim nasvedcuiji, nicméné az ¢as ukaze,
jestlimé opravdu vyhrano.

Zaveér

Spontanni ruptura sleziny pfedstavuje vzac-
nou, zivot ohrozujici komplikaci nejen infekéni
mononukledzy, ale i dalsich, zejména hemato-
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onkologickych onemocnéni. Rychlost jeji dia-
gnostiky spolu se zahajenim terapie pfipadné
hemodynamické nestability je klicové pro dalsf
osud pacienta. V pripadé kazdé ,spontanni’, re-
spektive netraumatické ruptury sleziny je vzdy
nutné vyloucit predisponujici pfi¢inu — primarnf
nebo sekundarni postizeni v rdmci infek¢nich,
hematoonkologickych, metabolickych a dalsich
systémovych chorob. Pokud neni volen konzer-
vativni postup, je nezbytné zajistit exaktni histo-
logické vysetreni splenektomovaného organu.
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