242 | KAZUISTIKY

Thymom - onemocnéni mnoha tvarf

Tab. 2. Masaokdv modifikovany systém klinickych stadif thymomu (1)

Stadium Kritéria Pétileté preziti (%)
Stadium | makroskopicky i mikroskopicky opouzdfeny tumor 94-100%
Stadium Il invaze pfes pouzdro 86-95%
mikroskopickd invaze pfes pouzdro
B makroskopicka invaze do okolni tkdné nebo adheze k pleufe ¢i perikardu
Stadium 1l makroskopické invaze do okolnich orgdnt (perikard, velké cévy, plice) 56-69%
bez invaze do velkych cév
B s invazi do velkych cév
Stadium IV diseminované onemocnéni 11-50%
diseminace po pleure ¢i perikardu
B lymfogenni ¢i hematogenni metastaticky rozsev

do systémové cirkulace a ve svém konecném dusledku vést k rozvoji
autoimunitniho onemocnéni (8, 9, 10).

Souvislost mezi thymickym tumorem a vyskytem autoimunitnich a pa-
raneoplastickych pfiznakt byla poprvé popsana v roce 1901 —jako asociace
s myastenif gravis. Autoimunitni priznaky se mohou projevit v fadé tkani
a organl téla (Tab. 3). Prvenstvi zaujima postizeni nervového systému (8).
Nejcastéjsi paraneoplazif je myastenia gravis. Postihuje 30-50% pacientd
s thymomem (1). Méné ¢asto byvaji postizeny jiné organy, napf. gastroin-
testinaIni (@utoimunitni hepatitida, cholangoitida, pankreatitida), kardiovas-
kuldrni (myokarditida, hluboka Zilnf trombdza i v atypickych lokalizacich),
kozni (pemfigus, lichen planus). Nej¢astéjsi pridruzenou hematologickou
paraneoplazif je Cista aplazie Cervené krevni fady (8).

U naseho pacienta se thymom manifestoval autoimunitni hemo-
lytickou anémif. Soucasny vyskyt thymomu a AIHA je velmi raritnf.
Prameny uvadi pouze 17 pfipadd thymomu spojenych pravé s AIHA.
Nejcastéjsim typem thymomu asociovaného s AIHA je karcinom thymu
(typ C dle WHO), déle pak thymom meduldmi (typ A dle WHO), jako
tomu bylo u naseho nemocného (9).

VSeobecnd strategie Iécby AIHA asociované s thymomem nenf dana.
V terapii je stézejni v¢asné nasazenf kortikoid( (9, 11). Kortikoidy suprimuiji
tvorbu protilatek, omezujf jejich vazbu na erytrocyty a brani zvysenému
zaniku komplext erytrocytl s navdzanymi protildtkami v monocyto-mak-
rofdgovém systému sleziny (12). Davka a zpUsob podani kortikoidd zavisf
na inicidlni hodnoté hemoglobinu. U pacientd s leh¢f formou hemolyzy
(hemoglobin >804g/l) ,je podavan prednison v davce 1-1,5mg/kg/den
po dobu 3-4tydnd” (13). U nemocnych s tézkou hemolyzou je indikovéna
intravenoznf kortikoterapie methylprednisolonem v ddvce 250-1000mg
denné” (13), nékdy v kombinaci s intravenéznim imunoglobulinem ,v davce
0,5g/kg/den po dobu 3-5 dnd” (13). PFi vysokych titrech volnych cirkuluji-
cich protildtek je Uc¢inna plazmaferéza. Lé¢bu AIHA hodnotime jako efektivni
pfi dosazeni stabilnich hodnot hemoglobinu > 1009/l bez nutnosti podanf
krevni transfuze. Poté je mozno kortikoidy pozvolna detrahovat. Celkova
doba podant kortikoidd by v indikaci AIHA méla presahovat 3—4 mésice,
vysadit je Ize aZ pfi opakované negativité pfimého antiglobulinového testu.
Asiu poloviny pacientt viak byvéa nutné kortikoterapie dlouhodobd, nékdy
i v kombinaci s jinymi imunosupresivy (13).

U naseho pacienta byla pro téZkou anémii pfimo indikovana vysoko-
davkova parenterdini kortikoterapie. Pro nedostatec¢ny efekt kortikoidd
byla terapie eskalovéna o pfechodné podani intravendzniho imuno-
globulinu. V prlibéhu 10 dnf doslo k pozvolnému vzestupu a udrzeni
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Tab. 3. Pridruzené nemoci u pacientd s thymomem (4)

Sloupeci Sloupec2

Autoimunitni choroby myastenia gravis

lupus erythematodes
polymyositida

Sjogrentv syndrom
ulcerozni kolitida
Hashimotova thyreoiditida
revmatoidni arthritida
sarkoidoza

sklerodermie

Endokrinologické choroby hyperthyreoidismus
hyperparathyreoidismus
Addisonova nemoc
panhypopituitarismus
Cushinglv syndrom
karcinoidnf syndrom

syndrom neadekvatni sekrece ADH

Nemoci krvetvorby aplazie ¢ervené krevni fady
hypogamablobulinémie
syndrom deficitu T-lymfocyt(
erytrocytoza

pancytopenie
megakaryocytopenie
T-lymfocytéza

pernicioznf anémie

Neuromuskuldrni choroby EatonOv-Lambertlv syndrom

myotonickd dystrofie

hodnoty hemoglobinu nad 100g/! bez potfeby transfuze erytrocytd.
Az poté jsme mohli dévku kortikoid( snizovat.

Dosazeni remise sekundarni AIHA je nezbytné pro dalsi terapii
thymomu - chirurgickou resekci ¢i podani chemoterapie. Bylo pro-
kdzéno, ze thymektomie méa pozitivni vliv na prbéh asociovanych
paraneoplazii a autoimunit (9). Dle retrospektivniho prehledu parane-
oplastickych syndrom( asociovanych s thymomem, z 500 pacient(
75% z nich doséhlo thymektomii kompletni nebo parcidlni remise
pfidruzené paraneoplazie. U 20 % pacientt doslo ¢asné v pooperacnim
obdobi k relapsu téze paraneoplazie ¢i se objevil jiny typ. Dosazeni
remise pfidruzeného paraneoplastického syndromu vede ke zlepsenf
celkové progndzy onemocnéni thymomem (14).

Zaveér

Sekundarnf AIHA je vzacnou komplikac zfidkavého onemocnénithymo-
mem. Proto jsme tuto koincidenci odhalili v pribéhu vysetreni. V¢asnym
nasazenim kortikoidU Ize u ¢asti pacientl dosdhnout alespor docasné
remise AIHA. StéZejni pro dlouhodobou progndzu je odstranéni thymomu.
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