352 | KAZUISTIKY

FDG-PET|CTdokumentovanévymizeninekrobiotickéhoxantogranulomupfipotlacenitvorbymonoklonalnthoimunoglobulinubortezomibem, lenalidomidema dexametazonem

FDG-PET/CT dokumentovane vymizeni
nekrobiotického xantogranulomu pri potlaceni
tvorby monoklonalniho imunoglobulinu
bortezomibem, lenalidomidem a dexametazonem
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Nekrobioticky xantogranulom je vzécné chronické onemocnéni, fazené do skupiny non-Langerhans cell histiocytéz. Mize mit
zavazné mimokozni pfiznaky. Obvykle je asociovano s monoklonalni gamapatii typu MGUS nebo s mnohocetnym myelomem.
V textu popisovany pfipad nekrobiotického xantogranulomu byl diagnostikovan rok po stanoveni diagn6zy asymptomatického
myelomu. Po |é¢bé sloZzené z bortezomibu, lenalidomidu a dexametazonu bylo dosazeno kompletni remise mnohocetného
myelomu, coZz znamen3, ze byla potlac¢ena tvorba monoklonalniho imunoglobulinu, takze nebyl detekovatelny ani imunofixac-
ni elektroforézou a v téZe dobé vymizela kozni i jaterni loZiska nekrobiotického xantogranulomu na FDG-PET/CT zobrazeni.
Tento pfipad dokumentuje kauzélni souvislost mezi monoklonalnim imunoglobulinem a nekrobiotickym xantogranulomem.

Klicova slova: nekrobioticky xantogranulom, mnohocetny myelom, monoklonalni gamapatie.

Complete remission of necrobiotic xanthogranuloma after disappearance of monoclonal
immunoglobulin induced by bortezomib, lenalidomid and dexamethasone

Necrobiotic xanthogranuloma (NXG) is a rare chronic condition, belonging to the group non-Langerhans cell histiocytoses,
which is relevant due to the possibility of extracutaneous involvement and association with systemic diseases, particularly
monoclonal gammopathy, MGUS and multiple myeloma. The case reported here NXG was diagnosed after 1 years of evolu-
tion in patient with asymptomatic multiple myeloma. After treatment with bortezomib, lenalidomid and dexamethasone,
there was evident abrupt decrease of monoclonal immunoglobulin to not measurable level (complete remission of multiple
myeloma) and in the same time was evident disappearance of cutaneous and hepatic lesions of NXG on FDG-PET/CT.

The etiopathogenetic association of monoclonal immunoglobulin with NXG is documented in this case report with disap-
pearance of NXG in the time of disappearance of monoclonal immunoglobulin.

Key words: necrobiotic xanthogranuloma, multiple myeloma, monoclonal gammopathy.
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Uvod

Nekrobioticky xantogranulom (NXG) je vzacnym, velmi pravdépo-
dobné reaktivnim histiocytarnim onemocnénim. Pfitomnost monoklo-
nélniho imunoglobulinu (M-Ig) je popsana u velké vétdiny nemocnych,
ale presnd etiopatogenetickd souvislost M-Ig s timto nalezem nenf
znama. Nicméné souvislost mezi NXG a M-Ig potvrzuje tento pfipad
mnohocetnych koznich, ale i hepatalnich loZisek NXG, kterd vymizela
pri lé¢bé, vedouci k poklesu M-lg pod méfitelné hodnoty. Vyvoj lozi-
sek NXG byl sledovan pomoci opakovanych FDG-PET/CT vySetieni.
Tento popis pffpadu mize byt stimulem pro vyvinuti maximalni snahy
o dosazeni kompletni remise monoklondlni gamapatie u pacientd
s NXG. Nekrobioticky xantogranulom je uveden v histologické klasifikaci
krevnich chorob ve skupiné histiocytarnich onemocnéni. V roce 2020
se poprvé objevila v odborné literatufe (1) kritéria této nemoci, kterd
uvadi tabulka 1.

Tab. 1. Diagnostickd kritéria nekrobiotického xantogranulomu z roku
2020 (1)

Velka kritéria

Kozni papuly, plaky a noduly ¢asto obvykle Zluté nebo oranzové barvy.

Histopatologické znaky — palisddovité granulomy s lymfoplazmocytickym
infiltrdtem a zony nekrobidzy, déle lozisky obsahujicimi cholesterol a také
obrovské mnohojaderné Toutonovy buriky.

Mala kritéria

Monoklondlni imunoglobulin (paraproteinemie).

Periorbitalni ¢i kozni lokalizace.

Pro stanoveni diagnczy je tfreba obou velkych kritérii a nejméné jedno malé kritérium,
ale je treba vyloucit reakci kolem ciziho télesa anebo jinou Zjistitelnou pricinu.

Popis pripadu

Muz, narozeny 1957, byl do nasi ambulance odesldn v dubnu roku
2019 z Hematologického oddéleni nemocnice Jihlava, kam se dostal
pro vysokou hodnotu celkové bilkoviny, kterd vzdy budi podezien
na zvysenou koncentraci imunoglobuling, at jiz polyklondlnich, nebo
monoklonalniho imunoglobulinu. V tomto pfipadé se jednalo o vy-
sokou koncentraci M-Ig typu IgG kappa v séru, dosahujici hodnoty
32 g/I. V trepanobiopsii bylo popsano 2-20 % klonélnich plazmocytd.
Vstupni rentgenoveé vysetfeni skeletu neprokazalo zadné osteolytické
zmény, typické pro mnohocetny myelom. Koncentrace hemoglobinu
byla 141 g/l a hodnoty kreatininu a kalcia v séru byly v normé. Diagnéza
byla uzavfena jako asymptomaticky myelom.

V rdmci kompletnosti pohledu bylo v ¢ervnu 2019 provedeno
prvni FDG-PET/CT vy3etfeni, které se na prvni pohled jevilo byt bez
patologického nalezu. Byla popsédna mirné zvysena akumulace fluo-
rodeoxyglukézy (FDG) v retromandibularni uzliné vpravo a zvysena
akumulace FDG v podkozi pravého stehna, ale priimér loziska byl mensi
nez 1 cm. Koznf lozisko bylo povazovéno za drobnou kozni zdnétlivou
reakci a nijak jsme jej nekontrolovali. Ale jak se pfi dal$im vysetfeni uka-
zalo, Slo zfejmé o pocinajici nekrobioticky xantogranulom. Zobrazena
retromandibularni uzlina nebyla ale tak velkd, aby byla dobfe hmatna.

Druhé FDG-PET/CT vysetfeni bylo provedeno skoro o rok pozdéji,
v kvétnu 2020, a toto vysetfenti iz pfineslo prekvapivy patologicky nalez
nékolika loZisek zvysené akumulace, ale ne v kostech. Byla popséna zvét-
$end juguldrni uzlina vpravo velikosti 15 mm zvysené akumulujici FDG
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(SUv
jatra. Pravy lalok kraniokaudalné méfil 16 cm a mél nehomogenni struk-

o 373). Déle pak byla v low-dose CT vysetfeni popsana zvetsena
turu. Slezina se oproti pfechozimu vysetfeni také zvétsila. Na skeletu byla
zfetelnd osteopordza a prolomend horni kryci ploska téla obratle L2.
V kdzi a podkozi femoraIni oblasti vpravo laterdlné byl jiz na low-dose
CT zetelny infiltrat 24 X 24 X 12mm. V PET obraze tohoto vysetieni bylo
prekvapivé vice loZisek s patologickou akumulaci FDG v obou lalocich
jater s maximem kaudalné (SUVmax do vyse 6,5). Izolované aktivni
loZisko povrchové laterdlné na pravém stehné intenzivné akumulovalo
FDG, takZe hodnota SUVmax doséhla 12,15. Biochemické vysetieni v té
dobé dokumentovalo normélini bilirubin, z jaternich enzym( pouze AST
bylo zcela nepatrné vy3si 1,01 pkat/I.

Domluvili jsme presetienf téchto loZisek na Internim oddélenf
Nemocnice Jihlava. V planu bylo odebrat histologii z podkozniho lo-
Ziska a pfipadné provést biopsii loziska v jatrech. Odbér histologie
probél v nemocnici Jihlava a stejné tak i prvni histologické hodnocenf
podkozniho loziska.

Patolozka v excizi z kozniho loziska popsala rozsahly granulomatézni
zanét, zasahujicf do tukové tkdng, s cetnymi velkymi mnohojadernymi
histiocyty, se septy misty fibrotizujicimi, misty se znakem nekrobidzy,
ale bez pénitych bunék. Plazmocyty byly jen misty a byly dle barveni
kappa a lambda fetézcl polyklonaini. Histologicky zaver: nekrobioticky
xantogranulom bez pénitych bunék.

Tenkojehlova biopsie z jater nepfinesla diagnosticky zaveér. Ve FN
Brno se zvaZoval opera¢ni odbér vzorkl z jater na histologii, ale chirurgo-
vé jej vyhodnotili jako extrémné rizikovy a jeho provedeni nedoporucili.

V listopadu 2020 se pacient i pfes viechny tyto nadlezy citil stale
zdrdv, nemél pocit, Ze by byl svoji nemoci néjak omezovan, jedinou
novinkou byla pfftomnost tlaku v pravém podzebti, kdyz lezel v posteli,
coz dffve nemival.

Treti FDG-PET/CT vysetfeni, jehoz cilem bylo dokumentovat dyna-
miku procesu vzhledem ke zcela nejasnému vyvoji, bylo provedeno
v listopadu 2020. Toto vysetien( zjistilo, Ze akumulace v jugularni uzliné
na krku vpravo se zvysila, oproti pfedchozi hodnoté 3,73 SUV,__ dosahla
hodnoty 7,72.V jétrech se objevila nehomogenni struktura, byla patrna
progrese hypodenznich lozisek a velké loZisko v segmentu S6 mélo
nyni i centrdini nekrézu. Primér loZiska v S6 segmentu byl 5 cm, na
predchozim vysetfeni byl prdmér jen 3,5 cm. Hepatosplenomegalie
byla stacionarni, pankreas a ledviny bez expanze. Na povrchu téla v kiizi
a podko?i byla nalezena vicecetnd patologicka loZiska ve shodé s PET
zobrazenim nejvétsi na proximdlnim predlokti, vpravo, laterdiné na
pazi vpravo déle v poloviné levé paze a daldi lozisko na DKK laterdlné
na pravém stehné a distaInf tfetiné pravého lytka medidlné, viechna
do priméru 1 cm.V PET obraze byla zfetelna splyvajici loziska v jatrech,
nejvétsi v segmentu S6, toto lozisko bylo aktivni v povrchovém lemu
a neaktivni centralné (nejspise nekrotizace).

Pfi porovnani's predchozim vysetfenim v kvétnu 2020 se mira aku-
mulace FDG zvysila v absolutnich hodnotach SUV._ . Dale v jatrech pfi-
byly nehomogenity v rozlozeni farmaka, ale bez presvédcivych lozisek.
Povrchové v kiizi a podkozi bylo popsano 5 hypermetabolickych lozisek,
na proximalnim predlokti SUV_ 10,03, laterdiné na pazi vpravo SUV_

X

15,7, dorsélné na hrudniku SUV__ 4,48

X max

20,64, v poloviné levé paze SUV._
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