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Anaplasticky velkobunécny lymfom jako pricina
uzlinového syndromu trisla
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Autofi referuji tfiletou pacientku s anaplastickym velkobunéénym lymfomem, ktery se manifestoval uzlinovym syndromem pravého

tiisla. Morfologické, imunohistochemické a cytogenetické vysetieni lymfatické tkdné uzliny potvrdilo diagnézu ALCL s CD30 a ALK1

pozitivitou.
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Anaplastic large cell lymphoma as a cause of inguinal lymphadenomegaly syndrome

The authors present a case report of 3 year-old patient with anaplastic large cell lymphoma presenting with inguinal lymphomegaly. Mor-
phologic, immunohistologic and cytogenetic analysis of lymphoid tissue confirmed diagnosis of ALCL with CD30 and ALK1 positivity.
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Uvod

| kdyZ je generalizovana nebo lokalizovana
lymfadenopatie ¢astym problémem, se kterym
se v pediatrii setkdvame, urcenti jeji priciny mize
byt obtizné. Diagnosticky postup, ktery u vsech
patologickych stavd spojenych se zvétsenim
miznich uzlin doporucuje jejich excizi a obvykle
vede ke spravné diagndze, nema v inicidlni fazi
vysetrent Sirsf uplatnéni. Peclivou anamnézou
a fyzikalnim vysetfenim se ve vétsiné pfipadl
dopracujeme ke spravné diagndze i bez zbytec-
né exstirpace miznf uzliny, kterd byva obvykle
predcasné indikovana z obavy o nddorovy pd-
vod (1, 2). Nejcastéjsim klinickym pfiznakem ma-
lignich lymfom( je nebolestivé zvétsenilym-
fatickych uzlin. Pokud dochdzi ke zvétseni uzlin
v dutiné hrudnfi okolo plic, dochdzi ke vzniku
kasle a namahové dusnosti. Analogicky pfi zvét-
senf lymfatickych uzlin v dutiné brisni dochaz
ke zvysenibfisniho tlaku a k potiZim v oblasti tra-
vicf soustavy. Diferencidlné diagnosticky se jedna
o uzlinovy syndrom, ktery doprovézeji horecky
Pelova-Ebsteinova typu, pfipadné dalsi priznaky
(hubnuti, poceni, svédéni kize) ¢i patologické
laboratorni nélezy (vysoka sedimentace, vys3si
laktatdehydrogendza, dale lymfopenie, anémie
a eozinofilie). Faktory se zvysenym rizikem ma-
lignity jsou zejména rychlost rlstu (progrese)
a zvyseny pocet takto postizenych regiont
(axilarni, inguindlni, kréni, mediastindlni aj.) (3).
Na druhé strané leukocytdza s vyplavenim aty-
pickych lymfoidnich elementl vzdy napomtze

ke stanoven( spravné diagnézy. Nemocné dité je
vysSetfovano praktickym détskym lékafem nebo
détskym ORL specialistou. Kazdé dité s postup-
nym zvétsovanim miznich uzlin by mélo byt vcas
vysetfeno détskym hematologem. U kazdého
nemocného ditéte s pretrvavajici lymfadeno-
megalil nejasného plvodu se nema odkladat
odborné vysetfen( a excize diagnostického
materidlu, nebot jen takto mUze pfinést odpo-
ved na otdzku, zda se jednd o non-Hodgkinsky
lymfom (NHL), ¢i nikoli. Diagnostickd excize by
méla byt provedena do 6-8 tydn( od zjisténi
lymfadenopatie. Pouze punkéni cytologické vy-
Setfenf nelze povaZovat v 7zadném pifpadé za vy-
Setfenf dostacujici. V poslednim ¢isle naseho
¢asopisu v roce 2009 jsme upozornili na pfipad
patnactiletého chlapce s kr¢ni lymfadenopatif,
kterd byla doprovézena hore¢kami nejasného
plvodu (4). AZ histologické vysetfenf excitované
uzliny potvrdilo diagnézu anaplastického velko-
bunéc¢ného lymfomu ALCL. Uvadi se, ze ALCL
tvofif u déti pouze 10-15% non-Hodgkinskych
lymfom (NHL), ale ve svétové literatufe Ize najit
i vyssivyskyt ALCL u déti (20-50%) (5).V pribeé-
hu nékolika mésict jsme se s ALCL setkali znovu
u tfileté pacientky, kterou k détskému lékafi pfi-
vedly zvétsené mizni uzliny v pravém tfisle.

Popis pfipadu

Trletd pacientka z 1. téhotenstvi, pro
hypertenzi matky byl porod indukovany
ve 38. gesta¢nim tydnu. Porod zahlavim, PH
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3600g, nekfisena, bez adaptacnich potiZi, ikte-
rus byl slaby, kojena byla 18 mésict, ockovéna dle
kalendare (navic byla ockovéna pneumokokovou
vakcinou). Nemocnost byla mald.

Pét mésicl pred stanovenim diagnozy byla
sledovéna v misté bydlisté pro zvétsené uzlinky
v pravém tfisle, tehdy hodnoceno v ndvaznosti
na stipnuti hmyzem s lokaInf reakci (boreliéza
nebyla vysetfenim potvrzena) a postupné doslo
k normalizace lokédlniho nélezu. Nynégjsi potize
se objevily pred 7 tydny, kdy rodic¢e pozorovali
opét narlst velikosti miznich uzlin v pravém
trisle. Na infek¢nim oddélenf byla vyloucena
zanétliva pficina lymfadenopatie. Vysetiena byla
i détskym gynekologem pro fluor, ktery se upra-
vil po lokdlnflécbé. Posledni 3 tydny se objevily
teploty nad 38°C a byla pfedana do péce dét-
ského hematologa. Vzhledem k délce trvani lym-
fadenomegalie pravého tfisla bylo doporuceno
ultrazvukové vysetfeni. Sonografické vysetfeni
inguiny a bficha (obréazky 1, 2) prokézalo v pravé
inguiné skupinu vétsich, zakulacenych vyrazné
hypoechogennich miznich uzlin. V pravém hy-
pogastriu byly ¢etné ovalni mizni uzliny — nej-
vetsi byla v hloubce a o velikosti asi 40 x 30 mm.
Kolem tohoto Utvaru (paketu) byly dalsi hypo-
echogenni nehomogennf uzliny zakulaceného
tvaru velikosti asi 37x28 mm, 33x20mm. V re-
troperitoneu asi v Urovni ledviny byly podél vel-
kych cév dalsf mizni uzliny. Slezina byla zvétsena
(asi 9cm dlouhd bez zmény echogenity). Byla
doporucena excize miznich uzlin pravého tfisla



Obrdzek 1. UZ miznich uzlin v oblasti pravého

tfisla — uzliny jsou zvétsené, vyrazné hypoecho-

genni, nehomogenni, zakulacené
—

DX

Obrdzek 2. \Vyrazné zvétsend ovalna mizni
uzlina v pravém hypogastriu, jeji echogenita
je zvysena

Obrdzek 3. CT vysetfeni bficha - v pravém hypo-
gastriu paket zvétsenych miznich uzlin podél
ilickych cév (Sipka)

Obrdzek 4. PTCT vysetfeni — zvysend akumulace
18F-FDG v paketech uzlin podél ilického svazku
vpravo

v celkové narkdze. Histologické vysetfenf pro-
kazalo nddorovou populaci tvofenou velkymi
burikami s excentricky ulozenymi nepravidel-
nymi jadry z¢asti ledvinovitého tvaru s vicecet-
nymi drobnymi jadérky, s jemnym chromatinem
a s vétsim mnozstvim cytoplazmy. Vysoké by-
la mitoticka aktivita véetné atypickych mitéz.
Imunohistochemicky nddorové elementy silné
exprimovaly CD30 na membranach a Golgiho
z6né, déle EMA, CD25, CD43, LCA, granzym, per-
forin. Pozitivita ALK byla v oblasti jader, jadérka
a zCasti i v cytoplazmé. Negativni bylo imuno-
histochemické vysetieni pouzitim CD3, CD4,
(D5, CD8, CD20, CD10, CD15,CD23, CD68, bl-2,
bcl-6, TIA1, LMP1 a AE1/AE3. Proliferacnf aktivita
méfend indexem Ki67 byla 90%. MR mozku byla
s normalnim nélezem. CNS status byl negativni.
Kostnf dien byla mirné hyperceluldrni s pfitom-
nosti ojedinélych atypickych lymfoblastd s ALK
negativitou. PTCT vysetieni (obrazky 3, 4) po-
tvrdilo na tomografickych fezech nélez zvysené
akumulace 18F-FDG v lymfatickych uzlinach
na krku, paratracheélné vlevo, tracheobronchi-
alné vpravo, paraesofagedlné vpravo i vlevo, re-
troperitonediné v oblasti Th10/11 a L2/L5, podél
pravého ilického svazku, v uzlindch pravého tfisla
a v mirneé zvétsené sleziné (79x 36 x93 mm).

Cytogenetické vysetieni hybridizaci s lo-
kusové specifickou sondou byla prokdzéna
prestavba v oblasti 2p23 (ALK). Byla stanovena
diagndza anaplastického velkobunééného
lymfomu, ALK+ IV. stadia. Lé¢ba byla zahdjena
protokolem NHL BFM 95.

Zaveér

Anaplasticky velkobunécny lymfom re-
prezentuje velmi dobfe charakterizovanou
skupinu T- bunécnych lymfomd a u détf tvorf
az30% ze vSech NHL (6). Vétsina ALCL u déti
a mladych dospélych exprimuje ALK protein
a vykazuje pfiznivou prognézu na rozdil od ALK
negativnich ALCL, které jsou vice heterogennf
a maji nepfiznivou progndzu. Diagnostickym
problémem byva, ze ALCL mivaji heterogennf
a odlisnou klinickou prezentaci. Stanovit sprav-
nou klinickou diagnézu je ¢asto obtizné a tak
nékdy byvé znacné zpozdéna. Mezi nezvyklou
klinickou prezentaci ALCL zahrnujeme horec-
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ku, jaterni selhanf, Sok, oligurii, nebo adrenalnf
insuficienci zejména u pffpadd s extranodalnim
postizenim (6, 7, 8). Zvlastni entitu s nepfizni-
vou progndézou tvori ALCL s pfitomnosti leu-
kemickych bunék v periferni krvi (5). I proto je
nutné s vyskytem ALCL pocitat i v pediatrické
ambulantni praxi. U nasi pacientky bylo mir-
né zpozdéni diagnostiky zpdsobeno hleddnim
urcitych spojitosti s pvodni lymfadenopatif,
kterd byla pfisouzena Stipnuti hmyzem a ktera
se po nékolika dnech spontanné upravila. Rychla
progrese nalezu viak vedla ke konzultaci s dét-
skym onkohematologem a ke stanoveni spravné
diagndzy a v€asnému zahdjeni chemoterapie.
Chceme upozornit, Ze vysledek sonografického
vysetfeni tfiselnich uzlin a dutiny bfisni vyznam-
né napomohl ke spravnému sméfovani dalsich
diagnostickych krokd a konec¢né diagnoze.
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