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Meénétrierova choroba -
neobvykla pricina zvraceni
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Autofi predkladaji kazuistiku Sestnactileté pacientky s anamnézou progredujiciho zvraceni a nemoznosti pfijmu tuhé stravy. Labora-
torni, zobrazovaci a histologicka vysetfeni prokazala détskou (self-limited) formu Ménétrierovy choroby. Vyskyt Ménétrierovy choro-
by v détském véku je velmi vzacny. Détska forma ma, na rozdil od dospélé (chronické) formy, dobrou prognézu - spontanné odezni

u prezentované pacientky.
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Ménétrier’s disease - an unusual cause of vomiting

The authors present a case report of a sixteen year old girl unable to swallow solid foods and with a history of progressive vomiting.
Laboratory, imaging and histological results revealed paediatric (self-limited) Ménétrier’s disease. The incidence of this disease in chil-
dren is very rare. In contrast with the adult, chronic form, paediatric Ménétrier’s disease has a favourable prognosis, and spontaneously
recedes within two to six weeks. The authors discuss the possible aetiological factors, the pathophysiological mechanisms and clinical

symptom in their patient.
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Uvod

Zvraceni je komplexnf reflexni déj vedouci
k vyprazdnéni obsahu zaludku pres jicen, hltan
a dutinu Ustni ven. Diferencidlni diagnostika
tohoto symptomu je velice $irokd. Zahrnuje
priciny centrdlni, kdy je centrum pro zvraceni
v prodlouzené mise drazdéno pfimo, i pficiny
periferni, pfi kterych je drdzdéno nepfiimo pres
nervovou aferentaci z periferie (reflexni drazdéni
z gastrointestindlniho ¢i urogenitalniho traktu,
ze smyslovych organ(, laryngu apod.).

Ménétrierova choroba je vzacné onemocnéni
(syndrom) nezndmého plvodu charakterizované
obrovskymi zalude¢nimi fasami, které vznikaji ztlu-
sténim sliznice v téle zaludku. Hypoproteinemické
otoky u Ménétrierovy choroby jsou zplsobeny
ztratami bilkovin do Zaludku (exsudativni gas-
tropatie). Jeji vyskyt v détském véku je vzacny
(1-5) a oproti dospélé (adultni, chronické) formé
ma dobrou progndzu. Jako prvni ji v roce 1888
popsal francouzsky lékar Pierre Eugene Ménétrier
(1859-1935). Existuji vyznamné rozdily mezi dét-
skou a dospélou formou Ménétrierovy choroby
7z hlediska zac¢atku, symptomd, prabéhu a pro-
gndzy nemoci (5) (tabulka 1).

Etiologie ani patogeneze neni zcela objasné-
na. Adultni forma, kterd je spojena s abnormalné
vysokou expresf transforming growth faktoru
alpha (TGF-a), postihuje 4x castéji muze s vr-

cholem mezi 30. az 60. rokem a je povazovéana
za prekancerézu (6). Adultni forma v détském
veku je extrémneé vzacna (3).

Détska forma postihuje rovnomérné obé
pohlavia je asociovana s cytomegalovou infekci
(CMV) nebo aktivni infekci Helicobacter pylori
(Hp), vzécnéji s virem herpes simplex (HSV) nebo
Mycoplasma pneumoniae (1,5, 7, 8).

Mezi typické projevy Ménétrierovy choroby
patff nechutenstvi, bolesti v epigastriu, nauzea,
zvraceni, préjem, ztradta hmotnosti, malnutrice
aanémie. V dusledku exsudativni gastropatie
dochazi ke ztratdm proteind, které ¢asto pre-
vysuji jejich endogenni tvorbu, coz se projevi
rozvojem hypoproteinemickych otok( koncetin
nebo az anasarkou. V dusledku vystupnované
proteogeneze se v krevnim biochemizmu mUze
objevit hyperlipoproteinémie (3).
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Ke stanoveni diagndzy je nutné endosko-
pické vysetieni s odbérem bioptického vzor-
ku. Makroskopicky jsou pfitomny hypertrofic-
ké zaludecnf fasy pokryté hlenem, které tvoff
vrascity povrch pfipominajici mozkové zavity.
Histologicky je charakteristickd foveoldrni hy-
perplazie zaludecni sliznice. Exsudativni gas-
tropatii a nadmérné ztraty bilkovin mizeme
objektivizovat pomoci zvysené clearens alfa 1
antitrypsinu (al-AT) ve stolici (9), ale je mozné
pouZit i jiné diagnostické testy (radioizotopova
vysetfeni) (10).

Terapie Ménétrierovy choroby je pouze sym-
ptomaticka za pouziti antiemetik, analgetik, vy-
sokoproteinové diety a suplementace vitamin(
(6). Pri prikazu infekce Hp se doporucuje eradi-
kace (8). U dospeélé formy se zkousi biologicka
lé¢ba cetuximabem (Erbitux) — coZ je mono-

Tabulka 1. Srovnani détské a dospélé formy Ménétrierovy choroby

Détska forma

Dospéla forma

otoky Casté vzacné (< 25%)
hypoproteinémie Castd vzacna

zacdatek nahly pozvolny (az 20 let)
hypertrofie fas fundus cely zaludek

prognéza benigni, self-limiting 2/3 gastrektomie
malignita nenf popsana 10%
infekce cmv Hp
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Obrdzek 1. Zesileni stény zaludku v oblasti antra
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Obrdzek 2a, b. Antrum pylori v retroverzi - rigidnf,
kiehké fasy s nékolika lozisky erytému. Detail strati-
fikované zaludecnitasy bez autoplasticity, s obdél-
nikovitym reliéfem a hlenovitym povlakem

Obrdzek 3. Histologie - foveoldrni hyperplazie
a loziskovéa aktivni chronické gastritis s fokalnimi
povrchovymi erozemi

klonalni protilatka proti TGF-a (11). U tézkych
forem nereagujicich na konzervativni postup je
indikovéna parcidini gastrektomie. Détské forma
vétsinou spontanné odezni v rozmezi nékolika
tydnd az mésicl (self-limited forma) bez relapsu
choroby.

Kazuistika

Sestnactileta divka byla prelozena na nasi
kliniku z okresni nemocnice pro zvraceni a endo-
skopicky zjisténé tumordzni prominence v oblas-
tiantra zaludku. V klinickém obraze dominovaly
asi tyden trvajici subfebrilie, dyspeptické obtize
hornfho typu s progredujicim zvracenim a bo-
lesti v epigastriu. Divka tolerovala jen tekutiny
a pokus o realimentaci lehce stravitelnou stra-
vou dle doporuceni nutri¢niho specialisty byl
provazen zvracenim s pfimésf zluci a krve.

Pri fyzikdInim vysetreni byl somaticky na-
lez normalni. Nebyla pfitomna hepatomegalie,
splenomegalie, zvétseni uzlin, hmatna rezistence
bficha ¢i jiné priznaky svedcici pro nddorové
onemocneént.

Laboratorné byla zjisténa stfedné zvysena
sedimentace (30/64 mm/h), v krevnim obraze
hrani¢nileukocytoéza (11400/mm?) s normalnim
diferencidlnim rozpoc¢tem. Vnitini prostiedi vcet-
né hladiny albuminu, celkové bilkoviny a lipido-
gramu bylo v normé. ELFO bilkovin séra i kopro-
logické vysetfeni bylo v normé. Abnormnim
nalezem byla zvysena aktivita aminotransferdz,
cholestatickych enzym( a pankreatické amylazy
(ALT 4,16 ykat/I, AST 2,67 ykat/I, GMT 4,09 ykat/I,
ALP 19 ykat/I, AMS 1,85 ykat/I, AMS-p 2,01 ykat/I,
Bi 16,0 ymol/l, Bi-konj. 6,6 ymol/I.

Rtg vySetfeni vedlejsich paranazilnich
dutin, hrudniku a mediastina bylo v normé.
Zobrazovaci metody (endosonografické vyset-
feni zaludku, CT bficha — obrazek 1) prokazaly
koncentrické zesileni zalude¢ni sliznice v oblasti
antra a pyloru zpUsobené prosaknutim submu-
kozy. Tumor ani jiné patologické zmény na or-
gdnech bficha nebyly prokazany.

Endoskopické vysetfeni horni ¢asti traviciho
traktu (esofagogastroduodenoskopie) zobrazilo
makroskopické slizni¢nizmény v zaludku - v an-
trélni a ¢asti fundické oblasti zaludku byly ndpad-
né velké, kiehké, stratifikované zaludecnf fasy
bez autoplasticity, s obdéInikovitym reliéfem
a hlenovitym povlakem. V oblasti antra a pyloru
byly fasy rigidni, kiehké, s loZiskovym erytémem
(obrazek 2). Sliznice bulbu duodena byla mirné
granulacni, duodenum bylo mechovité kypré.
Histologické vysetreni bioptickych vzork{ pro-
kdzalo foveolarni hyperplazii a loziskovou aktivni
chronickou gastritidu s fokalnimi povrchovymi
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erozemi (obrazek 3). Maligni nédorové struktury
nebyly zastizeny. Nebyla prokdzana pfitomnost
aktivni Hp infekce. Rovnéz nebyla zjisténa pfi-
tomnost virovych inkluz.

Klinickd symptomatologie, zobrazovaci me-
tody a histologicky nélez foveoldrni hyperplazie
svedcily pro diagnézu Ménétrierovy choroby.
Pri patrani po asociovanych nemocech jsme
provedli podrobné imunologické vysetieni vcet-
né markerd autoimunitnich chorob (celiakie,
idiopatické stfevni zanéty, vaskulitidy) s normal-
nimi nalezy. Byla zjisténa jen vysoka hladina
IgE (625 kIU/1). Bakteridlni, virova a parazitarni
infekce nebyla prokazana mikrobiologickym,
sérologickym ani mikroskopickym vysetfenim.
Hrani¢nim vysledkem byl zvyseny titr protildtek
proti Chlamydia pneumoniae (CPNG: 64+, CPNA:
164) hodnoceny jako naznak aktivity.

Byla zahdjena symptomaticka lécba H2-
blokatory a antihistaminiky. Po obdrzenf vysled-
k& sérologického vysetfeni byla ambulantné
zahajena terapie azitromycinem, nebot naznak
aktivity Chlamydia pneumoniae nevylucoval
pficinnou souvislost se vznikem Ménétrierovy
choroby. VyZiva byla zajistovéna parenteralné
a po Ctyfech dnech bylo mozno divku postupné
realimentovat. V pribéhu 8dennf hospitalizace
doslo k Ustupu obtizi a témér Uplné normali-
zaci laboratornich hodnot (ALT 1,50 ykat/I, AST
0,46 ykat/I, GMT 1,83 ykat/I, ALP 1,21 ykat/I, AMS
1,59 ykat/I, AMS-p 1,03 ykat/I).

S odstupem tff mésic bylo provedeno
kontrolni endoskopické a laboratorni vysetfeni
vcetné virologické kultivace bioptického vzorku
na tkédnovych kulturdch a PCR Chlamydia pneu-
moniae. Vysledky véech provedenych vysetfeni
vykazovaly Uplnou klinickou, laboratorni, endo-
skopickou i histologickou normalizaci.

Viysledky viech vysettenf a klinicky pribéh
jsou v souladu s diagndzou détské (self-limited)
formy Ménétrierovy choroby.

Diskuze

U nasi pacientky se jednalo o détskou self-
limited formu Ménétrierovy choroby, kde zvra-
cenfi bylo hlavnim klinickym projevem. Diagndéza
byla stanovena na zakladé klinickych projevd
(zvraceni), vysledkl zobrazovacich vysetfeni
(USG, CT, EGDS - hypertrofie fas zalude¢ni sliz-
nice v oblasti antra a pyloru pokrytych hlenem)
a histologického nélezu (foveoldrni hyperplazie).
Pro détskou formu Ménétrierovy choroby nenf
antrélnilokalizace typicka, avsak fundicka lokali-
zace postizeni nenf diagnostickou podminkou.

Zvraceni bylo u nasi pacientky provazeno kr-
vacenim do horni &asti gastrointestinalnfho trak-



tu. Hemateméza a meléna jsou v détském veku
vzacné, zatimco v dospélosti se gastrointestinal-
ni krvdceni objevuje u 20-40% pacientd.

Z klinického hlediska je nezbytné vyloucit
dalsi onemocnéni, kterd jsou provéazena obrov-
skymi zaludec¢nimi fasami (eosinofilni gastritida,
primarni lymfom zaludku, adenokarcinom zalud-
ku, Crohnova choroba a dalsf) (4).

Nepfitomnost hypoproteinémie a otokU
si vysvétlujeme kratkym trvanim onemocnént
(necelé dva tydny). K prakazu zvysenych ztrat
bilkovin do stolice bylo provedeno koprolo-
gické vysetfeni s normalnim nalezem. Tento
vysledek vsak enterogennf ztraty proteinC
jednoznacné nevylucuje, nebot vysetfeni by-
lo provedeno az v druhé poloviné onemoc-
nénf a jednalo se o jednordzovy odbér a ni-
koli o clearence al-AT, kterou nebylo mozné
7 technickych dlvodd provést. V détském ve-
ku byla popsana dospéld forma Ménétrierovy
choroby soucasné s hyperlipoproteinémif (3).
U nasi pacientky vsak poruchy plazmatickych
lipoproteind nebyly pritomny. Tuto skute¢nost
Ize vysvétlit kratkou dobou trvani onemocné-
ni, nebot nedoslo ke vzniku hypoproteinémie
s naslednym vystupriovanim proteosyntézy,
kterd je pficinou vzniku hyperlipoproteinémie.
Absence hyperlipoproteinémie by téz mohla
sveédcit pro dospélou formu Ménétrierovy cho-
roby, kterd je v détstvi vzacna (4). O dospélou
formu se vsak nejednd, coz potvrzuje pribéh
a délka onemocnéni (self-limiting).

V rdmci celkového vysetfeni byla vylucova-
na onemocnéni asociovana s détskou formou
Ménétrierovy choroby (aktivni infekce Hp, CMV,
HSV a Mycoplasma pneumoniae sérologicky ne-
gativni). Soucasné byla vylouc¢ena nddorova,
autoimunitni, virova, bakteridIni a parazitarn{
onemocneén.

Etiologicky vztah k infekci Chlamydia pneu-
moniae je sporny, nebot zvyseni titr( protilatek
(IgG 64+, IgA 164) bylo hodnoceno jako naznak
aktivity. Pfi kontrolnim vysetfeni, po ambulant-

nim preléceni 3tydennf kdrou azitromycinem
(Sumamed), se titry normalizovaly (IgG 16+-,
IgA negat). PCR a elektronmikroskopické vyset-
feni zaludecnf sliznice pri kontrolni endoskopii
po preléceni pfitomnost chlamydif v epitelovych
bunkach neprokazalo.

Vysokd hladina IgE (625) i pfi negativni
alergické anamnéze a normalinf hodnoté eo-
zinofild nevylu¢ovala moznost potravinové ¢i
jiné alergie, kterd by se mohla podilet na vzniku
Ménétrierovy choroby. Pfi kontrolnich vyset-
fenich doslo jen k mirnému poklesu (IgE 538)
a nebyly zaznamendny projevy alergie.

Ke zmirnéni projevl dyspeptickych potizi
byla zvolena symptomatickd antisekre¢ni terapie
H2-blokatory (Ranisan) (12).

Etiologie Ménétrierovy choroby nenf zna-
ma, ackoliv akutni zacatek a spontdnnf odezné-
ni u déti predpoklada infekéni onemocnéni.
Pro pfitomnost zvysenych hodnot jaternich
transamindz a pankreatické amyldzy nemame
jednoznacné vysvétleni, ale domnivdme se,
7e se mohlo jednat o nezddouci Ucinek pa-
renteralni vyzivy, nebot po realimentaci doslo
k jejich spontannimu poklesu. Dalsfm moznym
vysvétlenim by mohla byt pfftomnost nezjisténé
virové infekce (napf. koincidence s CMV - v po-
¢atku prokazovan pouze sérologicky, kultivacni
a histologicky prlikaz az pfi kontrole — s negativ-
nim nalezem). Podil ndznaku aktivity Chlamydia
pneumoniae je nejasny.

Zavér

Jednalo se o Sestnéctiletou divku s détskou
(self-limited) formou Ménétrierovy choroby s ne-
Uplné vyjadfenym klinickym obrazem, kde klinic-
ky dominovalo zvraceni. Recidiva détské formy
Ménétrierovy choroby je malo pravdépodobna.
U nasi pacientky jsme béhem pétiletého sledova-
ni nezaznamenali z&dny relaps choroby. Prestoze
Ménétrierova choroba je vzacné onemocnéni, je
tfeba tuto chorobu brét v Gvahu pfi diferencidini
diagnostice zvraceni v détském veku.
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