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Obr. 1. PET CT s 'sfluorodeoxyglukézou; me-
tabolicky aktivni postizeni pravé klicni kosti
asterna

Tab.1. Syndrom POEMS — smysl akronymu
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Obr. 2. PETCTs ®fluorodeoxyglukdzou; metabo-
licky aktivni postiZeni jedné uzliny v oblasti vnitin/
skalenové skupiny vievo

Polyneuropathy

prikaz polyneuropatie véetné EMG

Organomegaly

organomegalie, adenomegalie

Endokrinopathy

prikaz endokrinologické poruchy

Monoclonal gammopathy
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Skin changes

kozni zmény

Hematoonkologicka klinika v Plzni vyjadfila
suspekci na POEMS syndrom. Pravé tam byla
zahdjena specializovand hematologickd [é¢ba -
viz déle v textu. Na konci fijna 2021 byla nase
pacientka propusténa domu z rehabilita¢niho
oddéleni. Pfi dimisi z rehabilitatniho oddéleni
jsme pozorovali progresi objektivniho nalezu
ve srovnani se stavem z konce zafi (plegie dor-
zalni flexe oboustranné, nebyla schopna udélat
vice nez jeden krok, kromé toho referovala
dysestezii celych DKK od Th12 dold).

V listopadu 2021, tfi tydny po propusténi
zrehabilita¢niho oddéleni, byla rehospitalizo-
vana a probéhla dalsi telefonicka konzultace
s hematolozkou v Plzni. Objektivné byla na
konci listopadu nalezena progrese proxi-
malni parézy v oblasti DKK - konkrétné sila
flexe a extenze v kycelnim kloubu vlevo byla
= 4/5, vpravo = 3/5, sila extenze v kolennich
kloubech byla = 2/5 oboustranné. Kontrolni
oftalmologické konzilium vyloucilo zhorseni
jizzndmé retinalni patologie.

Péce poskytnuta
Hematoonkologickym
oddélenim ve FN Plzen

Na Hematoonkologickém oddéleni v Plzni
byla zajisténa vysoce specializovana péce.

Ve druhé poloviné z&fi 2021 byla na nase
pracovisté referovéna 41leta pacientka s téz-
kym neurologickym deficitem (vyse specifi-

kovany) pro lymfadenomegalii krénich uzlin
se suspektnim nalezem lymfomu v histologii
odebrané kréni uzliny. Doplnéno bylo kom-
plexni hematologické vysetreni, kde byla zji3-
téna paraproteinemie IgG lambda v kvantité
7,9 g/, z volnych lehkych fetézcl dominujici
lambda fetézec v kvantité 167,3 mg/l, kappa
pak 45,2 mg/| (ratio 3,7). V krevnim obraze
byla jen mirnd trombocytéza - 490 tis., ostatni
nalez v normé. V biochemickém nélezu bylo
pozorovéno jen zvyseni celkové bilkoviny na
85,8 g/, ostatni ndlezy v normalnich hodno-
téch. Doplnéno bylo jesté PET CT vysetfeni,
kde byla metabolicka aktivita patrna v uzli-
nach vnitfni scalenové oblasti, pak v pravé
kli¢ni kosti, sternu a oblasti Th1/2. Probéhlo
vysSetieni hormonl stitné Zlazy, kde byly na-
lezeny vys3si hodnoty TSH pfi mirné struma
nodosa. Po kompletaci vysledkd byl pfipad
hodnocen jako POEMS syndrom se spInénim
viech kritérii - senzomotorickd demyelini-
zacni polyneuropatie + lymfadenomegalie
s hepatomegalii + struma nodosa s vy$sim
TSH + monoklonalni paraprotein + vice¢etna
sklerotickd loZiska skeletu + skin changes ve
smyslu hypertrichézy. Vysetieni kostni die-
né nebylo provedeno pro vyraznou poruchu
hybnosti a obtiznou domluvu k tomuto vyko-
nu. Jelikoz dochazelo klinicky k dalsi progre-
si neurologického nalezu, bylo rozhodnuto
o zahdjeni hematologické 1é¢by. Z moznosti

1é¢by (alkyla¢ni latky, proteasomové inhibi-
tory, imunomodula¢ni 1é¢ba) byla zvolena
lé¢ba (Dispenzieri, 2012) s lenalidomidem
a kortikoidy s myslenkou nasledné autologni
transplantace (Baa et al., 2021). Byla zahdjena
terapie lenalidomidem 10 mg jednou denné
vzdy 3 tydny, pak tyden pauza a dexametha-
sone 20 mg tbl jednou tydné. Celkem byly
podany 4 cykly, posledni cyklus byl zahajen
v lednu 2022. Klinicky ndlez se mirné zlepsil,
pacientka byla schopnd jiz chlize s pomoci na
kratkou vzdalenost a vyrazné zregredovalo
brnéni koneckd prstl DKK i HKK. Laboratorné
doslo k poklesu paraproteinu na 2,8 g/l, celko-
vé tedy 0 65 %. Jednalo se o dosazeni parcialni
remise. Naslednym krokem byla mobiliza¢ni
chemoterapie vysocedavkovanym cyklofosfa-
midem (CPA) - na zacatku bfezna 2022 byla
podana dévka 1,5 g/m? (celkem podéno 2 g
CPA). Od nésledujiciho dne byly podéavany
rdstové faktory G-CSF. CPA tolerovala. V po-
loviné birezna 2022 doslo k dostate¢nému
vyplaveni perifernich progenitorovych CD
34 bunék, které byly uspésné odebrény, ces-
tou zavedeného centralniho Zilniho katétru do
v. femoralis - celkem odebrano 11,03 x 10¢/kg.
Jde o mnozstvi dostate¢né pro provedeni az
dvou autolognich transplantaci. K vlastni au-
tologni transplantaci byla pozvana na konci
bfezna 2022. Pfi pfijeti byla vdobrém celkovém
stavu, sobésta¢na, mobilni na invalidnim
voziku, ale s pomoci schopna kratké chiize,
subj. bez zasadnich obtizi, klinicky pfitomna
levostranna krénilymfadenopatie 3 x 2 cm. Jako
predtransplantacni piiprava byl pouzit vysoce-
davkovany melphalan - davka 140 mg/m? -
celkem 260 mg melphalanu. Autologni
transplantace byla provedena v dubnu
2022 - podana polovina pGvodné naseparo-
vaného a kryokonzervovaného autologniho
transplantatu s obsahem 2,33 x 108/kg nukle-
arnich bunék a 5,82 x 10°/kg CD34 pozitivnich
bunék. Pfevod $tépu probéhl bez kompli-
kaci. BEhem pobytu nedoslo k zddnym
zasadnim komplikacim. Po chemoterapii
doslo k tplné regresi kr¢ni lymfadenopatie.
Pro chronickou hepatitidu B s pozitivnim
PCR testem byla Ié¢end entecavirem. Prvni
kontrola po transplantaci probéhla v druhé
poloviné kvétna 2022 s vyraznym zlepsenim
klinického stavu, pacientka jiz zvladala chG-
zi s pomoci lépe nez vstupné, doma plné
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