Obr. 3. Obraz duodena v barveni PAS
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submukdzni postiZenti, se kterym se Ize také setkat po ¢astecné eradikaci

mikroba (12). V tomto pfipadé nemusi byt patrny ani mikroskopicky, ani
makroskopicky nélez na sliznici (13).

Z3kladnf laboratornf vysetfenf odpovida malabsorpénimu sydromu
jiné etiologie (9) a zanétlivé reakci. Byva anémie (14), neutrofilie, mirna
lymfopenie (8), zvysena sedimentace erytrocytl (2), elevace zanétlivych
marker( (10), pokles celkové bilkoviny v séru, nizkd hladina vépniku,
Zeleza (14), transferinu (2), vitaminu K s pfidruzenou poruchou srazlivosti,
deficit karotenoidl (15), foldtu, vitaminu B12 (8). Mohou byt periferni
edémy s podilem protein loosing enteropatie (8).

Prdjmy a hubnuti se klasicky objevuji s odstupem mésicd a let
od inicidlnich pfiznakl (4) a pacienti jsou tak pdvodné vysetiovani
napfi¢ medicinskymi obory, zejména specialisty z oblasti revmatologie,
neurologie, gastroenterologie, hematologie, praktického lékarstvi,
kardiologie, oftalmologie, infekéniho Iékafstvi a endokrinologie. Néktefi
nemocni udavali souvisejici obtize i 22 let pfed stanovenim diagnézy
(10). Neléceni pacienti umiraji pod obrazem tézké karencni kachexie
a pfidruzenych komplikaci (14).

Jako tfeti nejcastéjsi orgdnové manifestace se uvadéji poruchy
CNS (5). Jsou zvlasté nebezpecné kvili hrozicimu trvalému postizeni
bez ohledu na probéhlou Ié¢bu (2). Pitevni nadlezy odhaluji posti-
Zeni v 90% pfipadd, jen mald ¢ast (10-40%) je klinicky zjevna (8).
Nejcastéjsim projevem je demence (1), pfiznaky jsou ale pestré. Jsou
reportovany zmeény spanku, anorexie pfi postizeni hypothalamu,
korové slepota, bolesti hlavy, deprese, zmatenost (16), prefrontaini
syndrom, myoklonus, chorea (5), extrapyramidové syndromy (8),
ataxie, neuropsychiatrické poruchy, epilepsie, spondylodiscitida
(17). Micha a periferni nervy byvaji usetfeny (16). Z neurologického
hlediska existuji dva patognomické stavy, a to okulomastikatornf
myorrhytmie — mimovolni konvergencné-divergentni oscilace
ocnich bulbl synchronni s mimovolnimi kontrakcemi Zvykacich
svalll a okulofacidlni skeletdlni myorrhytmie. Alespori jeden z téchto
pfiznakl se (vétsSinou spolecné se supranukledrni oftalmoplegif)
objevuje asi u 20% nemocnych (15). Poruchy CNS mohou byt ¢asto
prvnim pfiznakem relapsu onemocnéni (8).

Srdce je chorobou zasazeno asi v jedné tietiné pripadd (8). Bézné se
vyskytuje jak endokarditida, tak myokarditida a perikarditida (2). U en-
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Whippleova nemoc - systémova choroba s gastrointestinalnimi projevy

Obr. 4. Detail duodendini sliznice v barveni PAS (hvézdicka oznacuje
pohdrkovou buriku, Sipky makrofdgy)
o
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dokarditid s negativni hemokulturou se jedna dokonce o 4. nejcastéjsi
pricinu (18). Vétsinou je postizena aortalni a mitraIni chloper (15). Setkat
se Ize s chronickym srde¢nim selhdnim i ndhlou srdecni smrti (16).
KoZni projevy se prezentuji hyperkeratézou, zménami pigmentace,
purpurami (8), vznikaji uzly ¢i puchyre podobajici se dermatitis herpe-
tiformis Duhring (16).
Oc¢ni infekce vyvolava uveitidy, vitritidy, chorioretinitidy (19).
Méné castymi az vzacnymi manifestacemi jsou pneumonie (15),
pleuritida, polyneuritida, ascites (11), konstriktivni perikarditida (18),
insuficience nadledvin (1), glositida, cheilitida, gingivitida (8), myopatie,
postizenf jater, zaludkuy, jicnu (5), infekce kloubnich protéz (15). Jsou
zaznamendany pfipady extraintestinalnich malignich lymfoma (13).
Nejcastéjsi organové manifestace choroby shrnuje tabulka (Tab. 1).

Diagnostika
Zlatym standardem je bioptické vy3etfenf (7) aboradiniho duodena
v poctu alespor 5 vzorkd (9). Senzitivita barveni metodou PAS je pres

70% (3). Nasleduje definitivni konfirmace pomoci PCR se senzitivitou
Tab. 1. Whippleova choroba - nejcastéjsi orgdnové manifestace

Celkové pfiznaky Pohybovy systém
Febrilie Artritidy

Hubnuti CNS

Edémy Demence
Lymfadenopatie (zejm. mesenteridlni) | Bolesti hlavy
Gastrointestinalni trakt Epilepsie

Bolesti bricha Deprese

Prijem Anorexie

Krvécenf do stolice Poruchy spanku

Malabsorpéni syndrom Poruchy motoriky

Steatorea Senzorické poruchy

Srdce Neuropsychiatrické poruchy
Endokarditida Spondylodiscitida

Myokarditida Okulomastikatorni myorrhytmie
Perikarditida Okulofaciélni skeletalni myorrhytmie
Chronické srdec¢ni selhani Supranukledmi oftalmoplegie
Nahla srde¢nf smrt Kaze

Oci Hyperkeratéza

Uveitida Zmény pigmentace

Vitritida Purpury

Chorioretinitida

Puchyfe a papuly
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