pred lety prodélal salmoneldzu. Nyni se s ni¢im nelécf, pFisati klistéte
neguje, nevylucuje postipani komdarem. Na Krété se stravoval jak v ho-
telové restauraci, tak mimo ni. Jedl mistni syry kupované v syrarnach,
tepelné upravené maso a ryby, zmrzlinu, navstivil pizzerii, vodu pil jen
balenou. V okoli mista pobytu byla farma chovajici ovce, kozy a slepice,
do pfimého kontaktu se zvifaty se viak nedostal. Béhem deset dnf
trvajici dovolené byl zcela bez obtfZi.

Asi tyden po névratu se objevila teplota v rozmezi 38-39 stupnd,
zimnice, tfesavka, bolesti hlavy, svall, velkych i malych kloubd, zad. Nebyly
patrné otoky kloubU ani vyrazka, chut k jidlu byla dobrd, vahovy Ubytek
pacient nezaznamenal. Teploty trvaly vzdy maximalné 6 hodin, reagovaly
na podani Paralenu, ndsledovalo obdobf bez pfiznakl v trvani asi 14 dnd,
pak opét subfebrilie az febrilie kolem 38 stupndl. Pacient stav popisuje, jako
by prodélaval rychlou chripku, kasel ¢ rymu neguje. Asi po roce téchto
stale se opakujicich obtiZi se dostavuje vyrédzka na hornich a dolnich
koncetinach (blize nespecifikovano), kterou nikdy predtim nemél. Krevni
obraz a biochemie vykazuje pouze mirnou elevaci CRP (14 mg/I). Pacient
podstupuje zubnf vysetfent, rtg vedlejsich nosnich dutin, hrudniku,
sonografickd vysetienf srdce, bficha, urologické vysetieni — vzdy s ne-
gativnim nalezem. Pri¢inu stavu neodhaluje ani kultivace modi a stolice
v€etné parazitologického vysetieni, hemokultury odebrané pfi horelce,
sérologicka vysetreni zaméfena na hepatitidy, listeridzu, tyfus, tularemii,
toxoplazmadzu, bruceldzu, echinokokdzu, leishmanidzu, CMV, EBV a dalsi
patogeny. Laboratorné je zachycena pouze mikrocytdza a pozitivn{
Widalova reakce, co? je pfipisovéno pred lety prodélané salmoneléze.
Negativni je vysetieni ASLO, RF, LD, beta-2-mikroglobulinu, vytér z krku.
Nasleduje spontanni zlepseni, exantém mizi, pacient je propustén.

Déle se opét objevuji intermitentni febrilie, nemocny opakované
navstévuje praktického Iékare. Obtize fesi Ibalginem. Gastroskopicky je
zastizena lehkd korporalni hemoragicka gastropatie, pfi kolonoskopii
je vysloveno podezieni z extramurdlni lymfadenopatie (nepravidelné
vyklenuti céka pfi desuflaci), které CT vysetfeni nepotvrzuje (zjistuje
pouze necharakteristické drobné uzliny paraaortalné). V roce 2014 se
pfi horecce zacinaji objevovat otoky rdznych kloub (zapéstf, kotnik...),
intermitentni leukocytéza. Mimo zékladni vysetfeni je proveden rev-
matologicky screening (ANCA, dsDNA, ENA, CIK, HLAB7/27, RF), vyset-
feni nddorovych markert CEA, CA19-9, PSA, sérologie HIV1 a 2, EBV,
CMV, Borrelie veetné Western blotu, ELFO, imunofixa¢ni elektroforé-
za, vysetieni hladiny imunoglobulinC, koagulace, opétovné kultiva-
ce zmodi, vytér z krku, znosu, CT hrudniku. Zaznamenéna je pouze
zvysend sedimentace. Vysledky nevedou k zddnému specifickému
zavéru. Konec¢né CT bricha prokazuje ¢etnou drobnou lymfadenopatii
retroperitonea s infiltraci tuku v okoli radix mesenterii, a to v progresi
oproti pfedchozimu nalezu. Vysetfeni PET je bez zachytu patologicky
zvysené akumulace FDG. Trepanobiopsie kostni difené je v mezich
normy. Je prokazéna oligoklonalita lymfocyt(. Po splnént tif hlavnich
a dvou vedlejsich kritéri (horecky nad 39 stupnd, artralgie, intermitentni
leukocytdza, mezenterialni lymfadenopatie, negativita ANA a RF) je
pacient s diagndzou Stillovy choroby dospélych medikovéan kortiko-
steroidy a ponechdn v péci revmatologa.

Do terapie je pfidan metotrexat. Zpocatku dochazi k Ustupu potiZ,
CRP klesd. Postupné ovsem vyvstava nutnost navysovani davek. Stav
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Whippleova nemoc - systémova choraba s gastrointestindlnimi projevy

pacienta vede k pfiznani naroku na invalidni ddchod II. stupné. Dalsf
vyvoj choroby vyzaduje opakované hospitalizace. Mimo jiné prodélava
nemocny pasovy opar. Metotrexat je déle zaménovan za azathioprin,
cyklosporin, cyklofosfamid. Nakonec je v dubnu 2017 schvélena bio-
logicka 1é¢ba — etanercept (inhibitor TNF alfa), na které se po dobu
nékolika mésicl pacient zlepsuje, zejména ohledné kloubniho postizenti.
Pretrvavaji viak intermitentni febrilie, exantémy a elevace zanétlivych
marker. Ke konci roku 2017 nastéva selhanfi terapie a brzy nato ne-
mocny prechézi na kombinaci tocilizumab (inhibitor IL-6) + methotrexat,
kterd u pacienta dobfe ovliviuje febrilie, ale ostatni obtiZe neustupuiji.
Pacient po celou dobu zlstavé kortikodependentni, obcas je nutna
az hospitalizace s pulzy kortikoid. Odpovéd na antipyretika jiz za¢ina
byt promeénliva.

Pocatkem roku 2018 se u pacienta objevuje vyraznéjsi hubnuti
(10 kg za 9 mésicU), gastrointestindlni symptomatika v podobé
prjmu a zvraceni, horni i dolni dyspepsie, obcasné bolesti bficha,
okultni krvaceni do stolice, anemizace. V Cervenci je opétovné
vysettena stolice (bez prikazu Clostridium difficile, virovych agens
a s negativn{ bakteridIni kultivaci). Gastroskopicky jsou patrna pouze
netypicky intenzivni lymfatika bulbu az pars descendens duodena,
povazovana nejspise za variantu normy. CT enterografie neproka-
zuje patologické zmeény klicek tenkého ani tlustého stfeva. Déle
pldnovéno kolonoskopické vysetieni. Je zvazovana pficina gast-
rointestindlnich obtiZi v rdmci zakladniho onemocnéni Stillovou
chorobou, etiologie polékové ¢i psychogenni. Histologické vysetfeni
sliznice bulbu a pars descendens duodena vsak mezitim v 1. 2.
Cteni pfindsi diagndzu Whippleovy choroby s obrazem rozsitfenf
stfevnich klk{, cetnymi PAS pozitivnimi pénitymi makrofagy v lamina
propria mucosae a necetnymi okrouhlymi extraceluldrnimi opticky
prazdnymi prostory, nejspiSe odpovidajicimi tukovym kapénkdm.
Diagndzu navic potvrzuje i PCR vysetfeni séra.

Od srpna 2018 dochéazi k obratu v 1é¢bé, za hospitalizace je vysa-
zena imunosuprese, postupné detrahovany kortikosteroidy a nasazen
iv. ceftriaxon v ddvce 2 g/den. Nasleduje Ustup febrilif, prjma, zlepseni
kloubnich obtizi a nutri¢niho stavu. Po dvou tydnech pacient opou-
$ti nemocnici s planem celoro¢ni kontinuaini terapie kotrimoxazolem
(960 mg 2krat denné).

lhned po propusténi je fesena, nejspise steroidy indukovand,
katarakta. Pro ndhodné zjistény srdecni Selest v rdmci pfedoperacni pfi-
pravy je indikovano echokardiografické vysetrent, které odhaluje stfedné
tézkou aortalni a tézkou mitraIni insuficienci s plicni arteridini hypertenzi.
Je pfipravovana kardiochirurgickd intervence, ale paty den od propusténi
je stav komplikovan opétovnymi febriliemi se suspekci na akutni chole-
cystitidu. Nasleduje dalsi antibiotickd terapie s vyhledem na provedenti
cholecystektomie a poté i kardiochirurgického vykonu. Mezitim pacient
podstupuje transezofagedIni ultrazvuk srdce s ndlezem endokarditidy
aortéaIni a mitralni chlopné. Provedend koronarografie je bez vyznamnych
stendz. Opakované odebrané hemokultury a lues aglutinace jsou nega-
tivni. Opét je zaveden i.v. ceftriaxon, pro alergickou reakci je viak nutna
zameéna za doxycyklin. V fijnu 2018 je provedena Uspésna mechanicka
nadhrada aortalni a mitraIni chlopné. Pooperacné viak u pacienta dochazf
k srde¢nimu selhanf NYHA Il s hemodynamicky vyznamnou trikuspidalnf
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