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Vážená redakce, 

prezentujeme pacienta s anamnézou is-

chemické nemoci srdeční, náhrady aor-

tální chlopně, chronické renální insufi cience, 

dyslipidemie a dny, který se na konci jara 

2023 dostavil do nemocnice s nechuten-

stvím, opakovanými závratěmi a zimnicí 

v trvání 5 dnů. Pacientovi sousedé refero-

vali progresivní ztrátu kognitivního výkonu 

v průběhu několika měsíců. 

Vstupní laboratorní vyšetření ukázala 

zvýšené markery zánětu (C-reaktivní pro-

tein [CRP] 166 mg/ l, prokalcitonin [PCT] 

0,08 μg/ l, leukocyty 10,7×109/ l). Kromě hra-

ničně vyšších počtů leukocytů na začátku 

nebyly v průběhu později vyšší počty leu-

kocytů, CRP zůstal výrazně zvýšený (trend 

je uveden na obr. 1, část I). Kultivace byly 

opakovaně negativní; RTG hrudníku a CT 

hrudníku, břicha a pánve neprokázaly zá-

nětlivou infiltraci. Transesofageální echo-

kardiografie vyloučila endokarditidu, MR 

hrudní a bederní páteře vyloučila spondy-

lodiscitidu a celotělová PET/CT byla nega-

tivní. Sérologické vyšetření (syfi lis, HIV, hepa-

titidy, borrelie, herpetické viry, chřipka A/ B, 

SARS-CoV-2, Chlamydia pneumoniae, Myco-

plasma pneumoniae, listerie, tularemie, klíš-

ťová encefalitida), autoimunitní a antineuro-

nální protilátky (revmatoidní faktor, anti-ENA, 

anti-SSA/ SSB, panel myozitid a paraneopla-

zií, anti-MOG, anti-AQP4, anti-NMDAR, anti-

-AMPAR, anti-LGI1, anti-CASPR2, anti-GA-

BABR, anti-DPPX atd.), rovněž QuantiFERON 

byly negativní.

Magnetická rezonance mozku ukázala re-

trofaryngeální tekutinovou kolekci (aspirát 

byl mikroskopicky negativní) a dvě malá kor-

tikální ložiska (temporo-parietálně vpravo a 

frontálně vlevo), pravděpodobně postische-

mická. Vyšetření mozkomíšního moku nepro-

kázalo infekci. Průtoková cytometrie periferní 

krve naznačila suspekci na myelodysplastický 

syndrom, ale nevysvětlila zvýšení CRP.

Po 29 dnech hospitalizace na interně se 

u pacienta náhle rozvinula těžká porucha 

hybnosti na dolních končetinách a byl pře-

ložen na neurologii. Při přijetí byla patrna 

těžká periferní paraparéza dolních končetin 

s převahou akrálně, kde byla přítomna ple-

gie v oblasti chodidel, pacient byl schopen 

mírně fl ektovat obě dolní končetiny v kole-

nou a v kyčlích, porucha hybnosti nebyla do-

provázena ztrátou citlivosti. Dále pacient vy-

kazoval známky kognitivního defi citu, který 

byl potvrzený Montreálským kognitivním 

testem s výsledkem 20/ 30 bodů. Pacient 

měl známky motorické apraxie, měl zpo-

malené psychomotorické tempo, vyjádřený 

prefrontální syndrom (v korelaci s tvrzením 

o déle trvajících problémech s kognicí) a měl 

anosognozii.

Byla provedena další MR hrudní a be-

derní páteře, kde byly patrné postkon-

trastní enhancement přední stěny durál-

ního vaku v rozsahu T10– L1 a enhancement 

několika kaudálních kořenů (obr. 1, část 

II). Pro tento nález bylo provedeno kon-

trolní vyšetření mozkomíšního moku, již 

s nálezem proteinocytologické asociace 

(28 buněk/ 3 μl a 1,5 g/ l bílkoviny). Kontrolní 

MR mozku prokázala novou subdurální efúzi 

parietálně vpravo. EMG svědčila pro axo-

nální variantu motorické polyneuropatie, 

nicméně kontrola po 3 týdnech byla bez 

progrese.

Kontrolní MR mozku odhalila více nových 

lézí podobných encefalitidě a výraznou pro-

gresi globální atrofie ve srovnání s vyšetře-

ním o 20 dní dříve.

Po překladu na neurologii byla zahájena 

léčba linezolidem a amikacinem. Kortikoste-

roidy (prednison 40 mg/d) byly podávány 

pouze krátce (pro podezření na zánětlivé 

onemocnění kořenů a periferních nervů). Pa-

cientův stav se zhoršoval a na konci května 

zemřel v septickém šoku (53 dní po přijetí do 

nemocnice).

Pitva prokázala B lymfoblasty v malých 

cévách hypofýzy, mozku, míchy a něko-

lika orgánech (orofarynx, plíce, játra, žlučník, 

ledviny, slezina), často s čerstvými neoklu-

zivními tromby. Nebyl nalezen žádný solidní 

nádor ani v orgánech, ani v lymfatických uz-

linách. Závěrečná zjištění byla nejvíce konzi-

stentní s dia gnózou intravaskulárního lym-

fomu z velkých B buněk [intravascular large 

B-cell lymphoma; IVLBCL] (obr. 2).

Prezentujeme zde případ 73letého pa-

cienta s post mortem stanovenou dia-

gnózou IVLBCL –  vzácného typu extrano-

dálního non-Hodgkinova lymfomu, který je 

defi nován jako maligní B buňky omezené 

pouze na cévní lumen. Nejčastěji postihuje 

starší pacienty (~70 let), incidence je nižší 
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než 0,5/ 1 000 000/ rok. Dia gnóza bývá často 

opožděná nebo stanovena až post mortem. 

Klinická prezentace je nespecifi cká –  typické 

jsou horečka, příznaky postižení CNS a kožní 

léze [1], kožní eflorescence (≈43 %), úby-

tek hmotnosti (≈30 %), cytopenie a zmate-

nost; více než polovina pacientů má multi-

orgánové postižení [2]. IVLBCL může imito-

vat různé stavy v závislosti na postiženém or-

gánu, vč. infekčních, zánětlivých, neurologic-

kých nebo ischemických procesů. Dia gnóza 

vyžaduje histologii a imunohistochemii.

Více než 1/ 3 pacientů měla postižení ner-

vového systému [2]. MR mozku obvykle uka-

zuje multifokální, polymorfní léze atypické 

pro ischemické postižení (progresivní růst, 

trvalá restrikce difúze), příležitostné hemo-

ragické nebo tumiformní léze [2,3]. Che-

moterapie s rituximabem může zlepšit vý-

sledky, ale celková prognóza zůstává velmi 

špatná.

Náš pacient měl trvale vysoký CRP, ale 

neměl výraznou leukocytózu nebo zvý-

šení PCT –  pomáhá odlišit zánět bakte-

riální od nebakteriálního [4]. Hodnoty ob-

vykle bývají vyšší při gram-negativních než 

při gram-pozitivních infekcích. Prvotní he-

mokultura prokázala růst gram-pozitiv-

ního Streptococcus mitis, což může vysvět-

lit relativně nízký PCT navzdory skutečné 

bakteriemii.

Byla zvažována zánětlivá polyneuropa-

tie. Vyšetření mozkomíšního moku ukázalo 

mírnou pleocytózu (28 buněk/ 3 μl, nor-

mální ≤ 10) a výraznou hyperproteinorachii, 

a MR páteře ukázala postkontrastní enhan-

cement přední strany durálního vaku a ner-

vových kořenů v lumbosakrální oblasti. Tr-

vale vysoký CRP však znemožnil léčebné 

užití imunomodulačních metod. Kazuistiky 

uvádějí mírně zvýšenou cellularitu mozko-

míšního moku u více než 50 % pacientů 

s IVLBCL bez nádorových buněk v průto-

kové cytometrii [5], enhancement kořenů 

byl pozorován rovněž u 50 % pacientů při 

počátečním vyšetření a 85 % při kontrolním 

vyšetření [5].

Dia gnóza IVLBCL je často učiněna až 

post mortem. Zvýšená pozornost ně kte-

rým příznakům může umožnit dřívější dia-

gnostiku. Doporučené kroky při podezření 

na intravaskulární lymfom zahrnují bio psii 

postižených míst (kožní bio psie může být 

dia gnostická i v případě, že kůže vypadá 

normálně) a imunofenotypizaci kostní dřeně 

pomocí průtokové cytometrie, která může 

detekovat malou populaci monoklonálních 

B lymfocytů.

Obr. 1. Část I: Graf ukazuje hodnoty CRP, PCT a leukocytů během hospitalizace. Horizontální 
barevné čáry níže ukazují období podávání antibiotik – modrá: vancomycin, červená: 
imipenem, zelená: linezolid, žlutá: amikacin, černá: meropenem, šedá: chloramfenikol.
Část II: MR, T1 vážené snímky páteře, sagitální řez. Obrázky A a B ukazují hrudní páteř, 
obrázky C a D bederní páteř. Obrázky B a D jsou po podání gadolina. Bílé šipky ukazují 
zvýraznění přední plochy durálního vaku (B) a kořenů caudy equiny (D).
CRP – C-reaktivní protein; PCT – prokalcitonin

Fig. 1. Part I: The graph shows CRP, PCT, and WBC levels during hospitalization. The horizon-
tal colored lines below indicate the periods of antibiotic administration – blue: vancomycin; 
red: imipenem; green: linezolid; yellow: amikacin; black: meropenem; gray: chloramphenicol.
Part II: MRI, T1-weighted images of the spine, sagittal view. Figures A and B show the 
thoracic spine; Figures C and D show the lumbar spine. Figures B and D were taken after 
gadolinium administration. White arrows indicate enhancement of the anterior surface 
of the dural sac (B) and the cauda equina roots (D).
CRP – C-reactive protein; PCT – procalcitonin; WBC – white blood cells
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Bioptické histopatologické vyšetření by 

mělo být zvažováno v časné fázi vyšetřování 

u pacientů s vysokým klinickým podezře-

ním. Nejméně invazivním výkonem je kožní 

bio psie, která může odhalit intravaskulární 

infi ltrace i při absenci kožních projevů se 

senzitivitou 50– 83 % [6]. Další možnou vol-

bou je bio psie kostní dřeně s imunofenoty-

pizací průtokovou cytometrií a histologií [7]. 

Při lokalizovaných neurologických nálezech 

je indikována cílená stereotaktická bio psie 

mozku nebo meningeální/ kořenová bio psie. 

Imunohistochemie (CD20, PAX5, CD79a), 

proliferační markery (Ki 67) a vyšetření pro 

označení intravaskulárního uspořádání jsou 

rozhodující [8]. Negativní bio psie nevyvrací 

onemocnění, tedy při přetrvávajícím pode-

zření je indikováno opakování bio ptických 

odběrů z jiného místa.

Podezření na IVLBCL je třeba aktivně zva-

žovat u pacientů s nevysvětlitelně zvýšeným 

CRP bez jasného zdroje zánětu, rychlou pro-

gresí neurologického defi citu navzdory ob-

vyklé terapii a negativními výsledky infekč-

ního screeningu. 

Zvýšená povědomost o IVLBCL a jeho 

atypických klinických prezentacích je klí-

čová pro časnou dia gnostiku a úspěš-

nou léčbu. Včasné rozpoznání může vést 

k adekvátní léčbě, která může pacien-

tovi zlepšit prognózu i kvalitu života. Ob-

dobné kazuistické případy jsou nezbytné 

pro lepší porozumění tomuto vzácnému 

lymfomu.

Poděkování

Rádi bychom poděkovali všem zaměstnancům, kteří se 

o pacienta starali během jeho hospitalizace.

Konfl ikt zájmů

Autoři deklarují, že k tomuto případu nemají žádný kon-

fl ikt zájmů.

Informovaný souhlas
Pacient nepodepsal formulář informovaného souhlasu. 

Publikujeme kazuistiku pacienta, který zemřel, a který 

neměl blízké příbuzné. Tato kazuistika je prezentována 

způsobem, který zachovává anonymitu pacienta.

Financování
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