Kazuistika ¢.1- zena 57 let

 Sledovana pro
— Lokalizované bolesti kosti dolnich koncCetin
— Osteopenii

— Sideropenickou anemii - vySetren GIT, vylouCena
gynekologicka pfiina- puvod nejasny

 Nove anamneza
— nekolik mésicu prujem
— vahovy ubytek
— prohloubeni sideropenicke anemie
— otoky DKK hypoalbuminemického charakteru
— Intermitentni artralgie, stehovaveho charakteru



 OA: v detstvi revmaticka horeCka; od mladi anemie,
(leCcena preparaty Fe), sledovana pro osteopenii a
zvysenou hladinu parathormonu (PT sono, CT,
negativni) GA: menopauza, porody 3 RA: bratr DM Il
FA: Aktiferin, vit D,

* Objektivni nalez : astenicka, kolébava chuze

— vaha- 61 kg, vyska- 170 cm, BMI — 21, TK 120/70,
P 78 /min, t 36.6

— DKK: soumerné otoky prakticky po trisla,
S maximem na bercich, bez znamek zanetu, bez
varixu, pulsace do periferie hmatné, svalstvo
primerene

— HKK: klouby rucni bez synovitidy, klidné
Palickovite prsty (popis jiz 1995), stisk rukou
symetricky, tremor O

— Norm. nalez na hlave, krku, hrudniku, srdci, plicich
brichu



Vysetrovaci metody :

LABORATOR:
Norma a negat nalezy: Ur, Kr, K, Na, Cl, P, GMT,

* BI, AST,CRP, Fe-Vk,folat,M+S, Stolice na OK,
Kultivace + paraziti 0. TSH 6,012, FT4 11,0;
Onkomarkery.

Patol. nalezy:

« ALP 3.06 izoenzymy: strevni 0,0; kostni 2,05, jaterni
0,6; Ca 2,09; bilk. celk. 53,7; albumin 30:Fe 7,8;
ferritin 4,5 vitamin B12 100ng, FW 20/34

« KO: ery 3,85; Hb 115; Htk 0,35; MCV 90,1 MCH 29,9
MCHC 33; Quick 31%; INR 2,5; PTH 204

* Fe ve dreni: sideroblasty nelze hodnotit pro maly
pocet erytroblastu ve dreni.
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 Nativni snimek bricha:
v obou mezogastriich po
jedne drobne hladince.
Vyraznejsi meteorismus
v obou flexurach tracniku.
Z : status subileosus

 Sonografie bricha:

Vyrazny meteorismus,az
subileosni stav,
susp.strevni kokarda

v oblasti hepatalni flexury

« Koloskopie:

normalni pankoloskopicky
nalez




« RTG S+P:
fyziol. nalez

« RTG Pater:
osoveé



Histomorfometrie

Tramecek (atroficky) kostni
spongiosy kryty objemnou
vrstvou demineralizované
tkane kosti, tedy osteoidu. V
okolnich komurkach
proporcionalni hematopoeza

Barveni dle Goldnera

Detail kostniho
tramecku s lemem
osteoidu a aktivovanymi
osteoblasty na jeho
povrchu

Barveni HE



Kazuistika ¢.2 - zena 64 let

6 mesicu silné bolesti patere a zeber, namahové i
Klidove, nereaguji na bézna analgetika. Fraktura O.

* Intermitentné dyspeptické potize. Neméla prujem Ci
zacpu. Afebrilni.

 OA: pred 30 lety prodelala zloutenku, sledovanée
Interni onemocneni neguje.

* RA: otec + v 86 letech, roztrousena skler6za,Matka +
v/9 letech na melanom. 2 déti zdrave.

* FA: Diclofenac, Monoflam retard, Dorsiflex,
Mydocalm.

« AA: "alergie” na slunce, fotosenzitivita
« GA: 0 Abusus: 0



Objektivni nalez : astenicka

54 kg 168 cm spolupracuijici, chuze kolébava,
kachni, antalgicka

Pater: poklepove bolestiva, vyrazne bolestivy
hrudni kos, zeberni chrupavky, aplanace L
patere, hrudni kyfosa.

Normalni nalez na srdci, plicich, brichu a
koncetinach

Norma: koloskopie, gynekologie, UZ PT,UZ
bricha, spiralni CT pristitnych telisek
Gastroskopie: axialni hiatova hernie, refluxni
nemaoc jicnu l.st.



Vysetrovaci metody :

Norma a negativni nalezy: Ur, Kr, KM, K, Na,
Cl, Ca, ALT, GMT,BI, AST, LD, CB,
aloumin,CRP, FeBC, B-J bilkovina
neprokazana, Quick, aPTT.

« KO: WBC 4,40 RBC 4,76 Hgb 111 Hct 0,36
MCV 75,8, MHC 23,3, MCHC 31, RDW 18,
PLT 302

» Fe 6,4, FER 3,2, B12 177. Fol 1,7

« Ca 2,18, vit D 33,6, ALP celk.14,13 (13,43
kostni frakce) PTH 741,1



« RTG S+P- hrani¢ni  RTG Ibi,panve, C,Th,

velikost srdecniho L,S pater, ruce, femury
stinu, nelze vyloucit - vyznamna difuzni
drobné infarzace osteoporoza

zachyceneho skeletu,
nejsou patrny
Looserovy zony
prestavby, patrne
zmeny pateri, které
odpovidaji vyznamne az
extrémni osteoporoze.

V Zzebrech







Scintigrafie skeletu: nehomogenni distribuce
radiofarmaka, drobné léze v axialnim skeletu a
v zebrech. Nelze jednoznacné rozhodnout, zda se
jedna o drobnoloziskovy metastaticky rozsev Ci
omalacii. Vzhledem k sérioveé ulozenym Iézim
M prubéhu Zeber se vSak osteomalacie jevi

nodobneéjsi.
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Histomorfometrie

Tramecek kostni spongiozy s
Sirokou vrstvou osteoidu a
Intratrabekularni demineralizaci.

Barveni HE
Céast kostni spongidézy s
lemem aktivovanych
tramecCku kostni spongiozy
s lemem aktivovanych
spongioblastu (osteoblastu

s lakunarni resorbci.
Barveni dle Goldnera



* Norma: koloskopie, gynekologie, UZ
PT,UZ bricha, spiralni CT pristitnych
telisek

troskopie: axialni hiatova hernie,
| nemoc jicnu I.st.




- 1. Kazustika LABORATOR:

* Protilatky:

nti-gliadinove: pozitivni(anti-gliadinové
pozitivni, anti-gliadinové IgA pozitivni)
sglutaminaza: pozitivni

ni : pozitivni




ENTEROBIOPSIE
kapsli

Sliznice tenkého streva s
alni atrofii resorb¢cniho

hyperplazii krypt a zvySenou
lymfoplasmocytarni celulizaci
v tela propria s disperzni
primesi eosinofilnich
eukocytu.

Marsh lll.c



« LABORATOR:
* Protilatky:

— Anti-gliadinove: pozitivni (anti-gliadin Ig G
neg., anti-gliadin IgA pozitivni)

nti-transglutaminaze: pozitivni
yzialni : pozitivni

kapsli z oralniho jejuna,
ice — histologicky



Dg. zavery a lecba

« Kazuistika ¢. 1

— Dg. zaver: Glutenova enteropatie, malabsorbcCni
syndrom s chronickou anemii hypochromni
sideropenickou,hypokalcemii, hypovitaminosou K,
B12. Hypalbuminemii s otoky DKK. Osteomalacie-
osteopatie strevnich malabsorpci v terénu
postmenopauzalni osteoporozy. Sekundarni
aktivace pristitnych télisek.

— Lecba: Dietni opatreni, série B 12 i.m. 1xtydne po
dobu 1 mesice, Calciferol inj. i.m. 1xmesicne,

Kanavit gtt. 15 kapek dennég, dale Vigantol 1
kapka denné



Dg. zavery a lecba

« Kazuistika ¢. 2

— Dg. zaver:Glutenova enteropatie, malabsorbcCni
syndrom se sideropenickou anemii,hypokalcemil,
hypovitaminosou K, B12. Ostemomalacie-
osteopatie strevnich malabsorpci na terénu
postmenopauzalni osteoporozy. Sekundarni
aktivace pristitnych telisek.

— Lecba: Dietni opatreni, Calciferol 1x mési¢né i.m.,
Rocaltrol 0,5 ug 1x1, B12 1000ug 1x tydné po dobu

mesice, pak 1x tydneé 300 ug dalSi mésic. Vitacalcin
250 mg 2x2, Vigantol gtt 2 obden, Aktiferin tbl 2x1

* U obou pripadu doslo naprosté regresi
obtizi spojenych s manifestaci glutenové

enteropatie a k normalizaci laboratornich
nalezu.



Anamneza

Zena (57), matka 2 zdravych déti, v
menopauze

Od 42 let intermitentni krece v hornich a
dolnich koncetinach

Bez bez zvraceni, prujmu,hypertenze
Nahodny nalez - vyrazna hypokalémie
CT nadledvin v norme

Kalnormin, Activelle (HRT), Timoptol



Objektivni nalez

Normostenicka, vaha 65, vyska 164
Hlava, krk, hrudnik, bricho bez patologie

TK 160/90, P 78/min, 37.0° C

Pozitivni Chvostek, Trousseau,
porodnicka ruka

Pater- fyziologicky nalez



Laboratorni nalezy |

« FW4/11
« KO: Leu 8.34, Hb 146, Ery 4.83, Htk 0.41 trom 285

e Uread.7, kreatinin 91, Na 141, Cl 102, Ca 2,33 P 1,17, TSH
2,12 CRP pod 3, AST 0,32, GMT 1,04, Bi 20, ALT 0,32, CK
1,37. myoglobin 44.19

* K 3,13..2,75..3,36
- Mg 0,5..0,45...0,61

« ASTRUP: pH 7,50 - 7,51, BE 8,3 -10,6
HCO3 32,2 - 34,2




Laboratorni nalezy Il

« GF 1,28 ml/s, TR 0,975, diuréza 3.05 1/24 hodin
* Aninokyseliny v moc€i negativni
 Kortizolova krivka v normeé

« U-K 31, U-K/?* 102, U-Ca/?* 0.7,
U-Mg 20.45 /%4, ure.0/

* Aldosteron 112,3 pg/ml, renin 76,0
pmol/l

« Kultivace moci sterilni



Ostatni nalezy

Rtg hrudniku fyziologicky

ekg- sin., 75/min, osa 0°,, plossi. T lll,
Rtg: kycle - lehké zuzeni sterbin bilat.,
S| — subchondralni spongioskleréza dx.
Endoskopie: sesilni polyp rekta, vnitrni
hemoroidy

24-Holter TK: 120-140/70-80, jednou
zachyceno 150/100



,Hypokalemic salt- loosing
tubulopathies*

Bartteriv syndrom

,Bartter-like*“ syndrom

Syndrom vysoke hladiny Pg E
Gitelmanuv syndrom iiel Giteiman, 1966)



Bartteruv sy. . Gitelmanuv sy

Hypokalémie, alkal6za, zvySena plasmaticka reninova
aktivita,hy ponatr émi e

 Normomagnezémie « Hypomagnezémie
* Hyperkalciurie (nefrokalcinéza) « Hypokalciurie

* Hypertenze  Normo-hypotenze
« Polydipsia

* Polyurie « Tetanie

« Zvraceni « Tremor

* Svalova slabost e Unava
 Dehydratace « Dospélost

« Retardace rustu



Gen Chromozom Membranovy |Lokalizacev
protein nefronu

SLC12A1 15q15-21 NKCC2 Vzestupna
(Na-K-Cl klicka
kotransportér)

KCNJ1 11924 ROMK (ledvinny | Vzestupna
vnéjsSi drenovy | klicka, korovy
draselny kanal) | sbérny kanalek

CLCNKB 1p36 C1C-Kb Vzestupna
(chloridovy klicka, distalni
kanal) sto€eny

kanalek, korovy
sbérny kanalek

SLC12A3 16913 NCCT (Na-Cl Distalni stoceny
kotransportér) kanalek

Peters M., Jeck N.,

Reinalter S. et al. The American Journal of Medicine, 112, 2002, 183-190




Geneticka diagnoza

Kinderklinik Marburg, Philipps Universitat Marburg

 Potvrzena bodova mutace v exonu 10
genu SCL12A3 chromozomu 16913, ktery
koduje thiazid - senzitivni NaCl
kotransportér (NCCT) stocenéeho kanalku
distalniho tubulu

» Defekt pusobi zaménu glycinu za serin na
439. pozici kotransportniho proteinu

 Nalezena mutace je typicka pro
Gitelmanovu variantu Bartterova
syndromu (or. N. Jeck)



Léecba

* Suplementace horciku
 Suplementace drasliku
* Indometacin

Je moudre se spokojit s upravou
klinickych priznaku namisto ¢asto
neuspokojive plne korekce
laboratornich hodnot Giteiman)



oy

Popis pripadu

77 leta pacientka odeslana internistou pro difuzni
osteosklerozu patere dle rtg a DEXA vysetreni

Subj.:rok trvajici difuzni bolesti a ztuhlost skeletu (Th, L
pater, ramenni kl., ruce, kycelni kl., kolenni kl.), bez
zn.artritidy, RZ 20 minut, ubytek hmostnosti 4kg/3m

OA:DM Il typ LADA nainzulinu, DM neuropatie DKK a HKK
Arterialni hypertenze lll.st., dyslipidémie, hyperurikémie
st.p.CMP (1980), st.p.CHCE (1980), Parkinsonsky sy

FA:Tenoretic, Agapurin R, Akineton, Dopegyt,
Ossin 40 3x1tbl.(120mg), Actrapid inz.

AA: negat.

RA: matka, otec, bratr + ca zaludku



Objektivni nalez:

Kuze:snizeny turgor, onychomykosis,

Hlava, krk, hrudnik: bpn

Bricho: palp.nebol., bez hmatneé resist. Jatra a slezina
nezv. Jizva po CHCE

DKK: klidné varixy.Gonartroza bilat., omezena hybnost
v kycel.kl., prominujici tuberositas tibiae, hyporeflexie
bilat.

HKK: artrot.zmény drobnych kl.rukou, pést svede,
spetku, vejir nesvede. Cheiroartropatia diabetica.
Pater:poklepova bolestivost LS obl.,lateroflexe 10,
Thomayer 20, Schober 1




Laboratorni a pomocna vysetreni:

FW 25/50 KO +dif. norma

moc + sed. negat.

Normalni hodnoty: Na,K,Cl,urea,kreat, Ca 2,25, P 1,37, AST, ALT, GMT,
bili, CK, troponin |, myoglobin, TSH, FT4

Patologické hodnoty: KM 421, chol.7,34, TGL 2,38, LDL 4,8, gly do 15

Ca-U 1mmol/d-, P-U 12 mmol/d-, CB-U 0,14g/d, PTH 183,5 pg/ml (n.9-55),

ELFO alb. 29,7-, alfal,2, beta, gamma norma, CB 61,4- g/

Imunologie: CIK 13, C3 0,62-, C4 0,19, RF 22,3+, ANF negat.

Markery novotvorby: ALP 3,69 n.o-21), (kostni 2,61, jaterni
1,6, strevni 0), osteokalcin 167,8 ng/ml (n.10-54),

PICP 314 ug/l (n.87-234),
Markery osteoresorbce: DPD 21,6 nM/mM (n.5-15),

telopeptid 17,4 ug/I




Dalsi vysetrovaci metody:

UZ bricha: st.p.CHCE, jinak normalni nalez
Gastroskopie:refluxni esophagitis l.st., inkompetentni kardie
HP negat.

EKG: SR, 60/min., osa doleva, neg.T V4-6, ischemie bocCni st.
Echokardiografie: nezvetsené srdecni oddily, hypertrofie
septa nedilatované LK, EF 60%. Porucha diastol.relaxace.
Degenerativni zmeény chlopni. Mi regurgitace l.st.
Neurol.vys.: VAS C, Th, L patere bez korenové iritace. Extra-
pyramidovy sy pri AS cerebri s tremorem HKK. Lehka
pravostranna lateralizace po CMP.

CT mozku: priméreny nalez

Oc¢ni vys.: diabeticka makulopatie, st.p.laserovéem osetreni
UZ karotid: bez hemodynamicky vyznamné stenozy




EMG: neuropatie s postizenim axonu i myelinu DKK

vyrazného stupne

Scinti skeletu: mnohocetna loziska osteogeneze v Thal
pateri. Zvysena kostni prestavba v obr. Th7-8

DEXA: v obl.L patere vysoké hodnoty T-score-osteoskleroza
(T-score L2-4 +8,0). V obl.prox.femuru normalni nalez, u
distalniho predlokti osteoporoza (T-score -4,9)

RTG plic: nalez na nitrohrudnich organech v mezich normy.
Osteoskleroticko-porotické postizeni vSech casti skeletu
v.s. odpovidajici fluoréze se soucasnym vyskytem
osteomalacie

Histologie kostni biopsie: osteomalacie asociovana

s osteosklerozou




RTG skeletu:

C, TH, L patere: difuzni osteoskleroza axialniho skeletu i
okolniho okrajove zachyceného skeletu (casti zeber,
medialni kontury panve). Skleroticka kresba jemné poroticka
Postizeni tél i oblouku vSech etazi patere. Redukce i.v.pros-
toru C5-7, stredni Th patere, L4-S1. Okrajové osteofyty
ventralni u Th p. i lateralni. Spondylartrosis

ruce: vicecetné okrsky sklerotizace. V obl.prox. a strednich
¢lanku drobné linearni vyrazné denzni okrsky sklerosy.
Osteoporosa, artrosa

nohy: atypické kostni struktury thalu

panev: sklerotizace v oblasti skeletu panve, okrajoveé
vatovité zneostreni kontury, zvlaste vievo. Vyrazna skleroti-
zace okoli SIS. Tezka sklerotizace zachyceného useku Lp.




RTG Th a L patere

Difuzni osteoskleréza axialniho skeletu. Skleroticka kresba jemné poroticka. Postizeni tél
i obloukt obratli. Redukce intervertebralnich prostort Th patere, L4-S1. Okrajové
osteofyty ventralni, u Th patere i lateralni. Spondylartrosis.




Obr.¢.2. RTG L patere a panve

Difuzni osteosklerosa L patere i okrajové zachyceného skeletu /medialni kontury panve/.
Spondylartrosis.

Sklerotizace v oblasti panve, okrajové vatovité zneostieni kontury, zvlasté vievo. Vyrazna
sklerotizace okoli SIS.




RTG rukou

Vicecetné okrsky sklerotizace. V oblasti

proximalnich a strednich ¢lanka drobné
linearni, vyrazné denzni okrsky sklerosy.
Osteoporosa. Artrosa.

RTG hrudniku

Nalez na nitrohrudnich organech

v mezich normy.
Osteoskleroticticko-porotické postizeni
vSech ¢€asti skeletu

v.s.odpovidajici fluoréze se souéasnym
vyskytem osteomalacie.




Objemné masy osteoidu lemujici tramce kostni spongiézy (osteoid
cervené ad. a), mineralizovana kost modrozelené). Barveni dle
Goldnera.

Nepravidelna tram€ina kostni spongiézy s vyrazné ztlustélymi
trabekulami a proporcionalni krvetvornou dieni. Barveni HE.



Dg.zavér: Fluoroza skeletu

Chron. vertebrogenni algicky sy viceetazovy
Polyartroticky sy

DM Il LADA nainzulinu s komplikacemi
Arterialni hypertenze lll.st.

St.p.CMP, AS cerebri, Parkinsonsky sy
Refluxni esophagitis l.st., inkompetence kardie

Terapie: vysazeni Ossinu
Kombi-Kalz 1000/880, analgetika, vitaminy



Fluordza

Denni privod fluoridu: 0,3-0,5mg potrava + 1mg fluoridovana voda
(prevence zubniho kazu, snad i pro vyvoj zubt a kosti)

- pfijem 8 mg fluoru Y rtg znamky osteosklerézy

”

Y zvysSeni remodelace ( histologicky: plstovita kost
osteoblasty produkuji abnormalni kostni matrix )

- pfijem 20-80 mg fluoridu po 10 - 20 letech Y klinické projevy
fluorézy - osteopetroza, exostdza, zvapenaténi vazii

- kortikalni kost nahrazuji osteony, dochazi ke
zmnozeni osteoresorbénich kavit Y poroticka k.

- zbyvajici tramcita kost ma zhrubélé a ztlustélé tramce

- vysoka koncentrace fluoru Y $patna mineralizace
kostni matrix Y obdoba s osteomalacii

- mechanickou odolnost kosti zvySuje osteoskler6za

- zhor$eni mineralizace Y snizeni odolnosti kosti Y

= riziko fraktur




Metabolismus fluoru: per os Y 90% pasivni absorbce v duodenu Y 50%
absorbovaného fluoru do kosti, zbytek exkrece mog¢i

V séru zdravych neléenych osob - 1Tumol/l, terapeuticka hladina 5-15 umol/l
Fluoridové ionty Y souéast kostniho hydroxyapatitu (nahrazuji hydroxylové ionty).
Solubilita kostniho mineralu se ® s tvorbou fluorohydroxyapatitu, ® resorbce
Prodluzuje se doba novotvorby kosti (3x), presto prevazuje nad osteoresorbci.
Fluorid stimuluje osteogenezi.

VedlejsSi u€inky lécby fluoridem: - fluoréza - po 10 a vice letech uzivani NaF

- letalni davka NaF 5-10g

- NU: 1/5 gastrointestinalni projevy (drazdéni zal.sliznice, nauzea, zvraceni, viedova
choroba), 1/3 algicky sy DKK (periartikularné-vymizi po vysazeni)

- méné Casté: vypadavani vlasu, tvorba osteofytu, neuritidy, degenerace CNS,
zmény v KD, ®alb., ® koagul.faktori, genotoxicita?

KI: osteomalacie, CHRI, hepatopatie, viedova choroba, gravidita, vék do 10 let,
nedoporucuje se pac.po prodélané frakture kréku femuru
Pripravky: Coreberon 20mg, Fluosen,Ossin 40mg (NaF),
Tridin, Fluocalcic (monofluorofosfat 100mg+500mg Ca)
Prizniva odpovéd na lé€bu:
®bolesti zad, - aktivity kostniho izoenzymu ALP, - aktivity osteokalcinu




Kasuistika

1998: M.B. nar. 1977, hospitalizace 15-23.6.1998

Asi 6 let trvajici Raynaudiv syndrom vyrazného
stupné, kréni a axilarni lymfadenopatii, artralgie
drobnych kloubd rukou, subfebrilie. Stézuje si na
svalovou slabost prox. typu, ale ze direpu se zvedne.

OA: bézné détské choroby, je sledovana pro
autoimunni thyreoiditidu s hypotyreozou v uvodu.,
substituce Euthyroxem, biopsie-Hashimoto

AA: negativni, RA bez pozoruhodnosti, GA: 1 porod
bez komplikaci,



Kasuistika-objektivni

Orientovana, bez klidové dusnosti, aniktericka, hlava
normocefalicka, chrup sanovan, tonzily nezvétSené,.
Krk: Stitna zZlaza nezvétSena, pulsace Kkarotid
symetricka, zvétsené uzliny, citlivé, za m.
sternokledomastoideus vpravo, zvétsené axilarni uzliny
vlevo vel 2 cm. hrudnik sym., mammy bez rezistence,
dychani cisté, AS reg. ozvy ohranic¢ené, TK 110/70 P
78/min pater pokl. nebolestiva Bricho mékké,
prohmatné, peristaltika +, jatra po oblouk, slezina
nezvétSena, p.r. negativni, otoky nejsou, Raynauduv
syndrom je na hornich koncetindch vyrazny, digiti
mortui, synovitida-charakteru ,,burtikovych prsti“,
akroskleroza, chladna akra na dolnich koncetinach



Kasuistika-laboratore

« FW 40/76 KO Leu 4.8 Ly 30% granulocyty 56% Eo
0.3% Ba 1.1 M0 12.1% Hb 123 trom 226

* laboratorni vysledky VvV normé :urea, Kreatinin,
Na,K,Cl, ALT, AST, LDH, GMT, ALP, Bi, CK, LDH,
aldolasa, myoglobin, Ca,P, kryoglobulin, celkova
bilkovina, IgM, IgA, C3, C4, CIK, ANCA protilatky
IgE, T3, T4, TSH

« patologie:ELFO: elevace gammaglobulini (21.7g/l),
IgG zvySené , ANA pozitivni zrnity typ, anti DNP +,
latex 1:160++, ENA protilatky pozitivni, anti Ro
pozitivni, anti La negativni_anti RNP pozitivni, anti Jo

negativni, anti Scl 70 negativni



Kasuistika

rtg SP, ekg, oénit+Schirmeriiv test, sonografie Stitné zlazy,
abdominalni sono, cytologie uzliny, polykaci akt, denzitometrie vSe
vV normé ¢i negativni

EMG: neuropatie s postizenim, myelinu i axonu na DKK lehkého
stupné, u m. deltoideus prokazan myogenni nalez.

Spirometrie: lehka porucha ventilace spiSe restriktivni, sniZené
vydechové rychlosti, RV lehce zvySeny, TLC jeSté v normé

plicni difuze: lehce az stredné téZce snizena dif. plicni kapacita
Excise kuze podkozi z predlokti : Vv kiizi a podkozi jen atrofie
adnex, ve svaloviné v jednom Fezu zachycena zanétliva prevazné
lymfocytarni infiltrace v okoli cév prechazejici do intersticia
svalovych vlaken. Zavér: myositida

HRCT plic: zcela normalni struktura plicniho parenchymu



Kasuistika-dg

 Sharpuv syndrom- synovitida,
Raynauduv syndrom, akrosklerosa,
myositida m. deltoideus, bez prukazu
plicniho postizeni

* Autoimunni thyreoiditida s
hypotyreozou iivodem



Kasuistika- terapie

Prednison 60mg/denné s postupnou detrakci
davky
MTX 10mg/tydné

Vasodilata¢ni terapie (infuze uvodem, pak
p.o.Agapurin

Ca blokatory
Euthyrox



Kasuistika- prabch

* Do X1/2000 bez vyrazn¢jSich komplikaci
(zhorSeni Raynaudovych fenoménu v
zimnim obdobi)

* Spirometrie v roce 1999 zcela normalni
nalez, difize v normé

* Detrakce prednisonu postupné na Smg
denné, MTX 7.5mg/tydné



MCTD- Sharpuv syndrom

e ,,Overlap“ syndrom kombinujici rysy SLE,
sklerodermie a polymyositidy

e 1972 Sharp et al.

« Artritida (95%), Raynaud (85), postizeni esofagu (67),
difuzni plicni kapacita (67), otoky rukou (66),
myositida (65), lymfadenopatie (39), kozni ,,rash* (38),
sklerodermatické zmény (33), horecka (33), serositida
(27), splenomegalie (19), hepatomegalie 15), renalni

choroba 10, neurologické abnormality (10) (Sharp et al.
1976)



Sharpuv syndrom

Kortikoldy - vyssi davky u alveolitidy a
myositidy

MTX

CFA-fibrotizujici alveolitida

Azathioprin- alternativa CFA



Sharpuv syndrom-Kriteria

« Serologie
— pozitivita anti Ul RNP protilatky

« Klinicka kriteria
— edém rukou
— synovitida
— myositida
— Raynaduv syndrom
— Acrosklerosa

« Dg zalozena na pozitivité serologie + 2 klinickych
Kriteérii



Anamn®z a

AGena, 35 |l et, pracuj?c
A Hospitalizace 24.3-28.3.2003

A2 roky ¥Wdaj o nar TTst aj 2
pravidel n® v posl edn?m
AKl oubn?2 bolesti, ztuhlo
vliraznhDjg? Vv posledn? d
A2/ 02 silnhRDjg2 menstruac
vyget Sen? opakovanlD v n
Logest, zpol 8tku efekt:]



Anamn®z a

AAApyl prach, senn§ rl ma
A FA magnezium, Zyrtec,

AOAbNYgN® dNtsk® nemoci

PodrobnhD vyget Sovang od po

ASerol ogie (+listerie, +chl amy
ATB bez efektu dle porady s ATB centrem (Sumamed,
Deoxymycoin)

A Onkomarkery-negat i vn?2

Almunologiei ves mRNs negativn2 n8gl ez
ASono abdomin8l n2 negativnz ()
ASono vaging8ln2 (1/703, 111/03)



Obj ektil vn?2 n

AV8ha 64, vIig
hmot nost CC

AEmotivita psS
depr esn?

ka 175 ¢ m,
a [ 3

i mNSens8, ha

ANeurol ogicky negati vn?

AKar di opul mongl n?2
72/min

ABSicho | ehce citl
kvadrantu

nor mi,

| V® V

AKl ouby bez patol ogie, e



Laborat or n?

~W 15/33

KO leu 4.9 Hb 121 Hct 0.36 MCV 89 RDW 14
PLT 201. Ly 42% granulocyty 42%, Eo0 9.1%

e 13.9 Ferritin 4.4 FeBC 108

Do o o Ix

TSH, FT3, FT4, CB/24 hodin,Kryo norma
A ANA, ENA, ANCA, anti dsDNA, C3, C4 norma
ARTG SP, EKG, ORL, ol n2,

|

NR, aPTT, M+ S, M+ K, Z 8



Laborat or n?

A Onkomarkery Cal99, Ca 72.4, CEA,
alfa fetoprotein, B2M, TK, CA 125 v
nor ml)

A Chlamydie 1gA 0.284 (-), IgG 0.507
(sl.+), IgM 0.904 (sl.+)

|



Laborat or n 2 r

ASonografie abdomi n§l n?2
iLater8l nND od uteru hypoec

|l ogi skovli proces v prav®m
A Gynekologie
I ?7?

AUl trazvuk vpravo v obl
| ogi sko, obsah nen2 ser
hutnl, nellzie vVS2cch § z 2z dza
to pravdiPDpodobn®
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Dysgerminoma Gross specimen of an ovarian
dysgerminoma. Reproduced with permssion from Berek, J5,
Zrd ed.




Mature teratoma Gross specimen of a mature ovarian
teratoma. Reproduced with the permission from Berel, 5
Hacker, NF. Fractical Gynecologic Oncology,
Lippincott Williams '




Classification of Germ Cell Tumors

Froinorna

[k =ac turnor)

[detrrmaid
[derrigi 1 with ralignant transformation

Mixed forms




Classification of Extragonadal Teratomas?

I. Benign teratomas
HMature teratoma

zantain in
eding 10 percent of the sampled surfa
ma, benign
? — Irrmature tissues make up between 10 and S0 percent of the sampled

Il. Malignant teratomas
with areas of germ cell tumor
Germinoma [seminoma, dysgerminoma)

ied a= benign immature teratorma, but

gonadal Teratornas, 2nd ed, Arrmed




