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v/ anamnéza

= 25, 1. 2025 vysetren na LSP v Nemocnice AGEL Prerov pro nahle vzniklou silnou
bolest na hrudi, pocit, Ze se nemiZe nadechnout a pro migrénu s mirnym vertigem

= OA: migrény 1-2x meésicné, transsexual (female-on-male), stp. ovarektomii, stp.
hysterektomii, stp. mastektomii bilat.

= FA: Sustanon (testosteron) inj. i.m. co 3 tydny

v'objektivni nalez

= objektivni nalez v normeé /\

provedeny odbéry, vypsana zadanka na RTG S+P, pacient predan na interni ambulanci
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Laboratorni vysledky 25. 1. 2025

, K R R R RO RO RN~
v’ krevni obraz ATy 115 = 11 1 400-1000 10°9
$ B Ervtroony 515 [ L1 I 400-580 10M21
$ B Hemoglobin 155.0 (I 1 I 1350-1750 ol
$ B Hematokrit 0432 (N L4 I 0.400-0500 1
B Stfedni obiem erytrocytl 839 (I L 820-980 1
B MnoZstvi Hbv ervirocyviech 301 (I Y I 280-340 pa
B Konc. Hbv ervtrocytech 359 (I L 320-360 ol
B Distribuce enytrool 0,126 [ 1 B | 0100-0,152 1
$ B Trombocyly 157 (I T 150-400 10™9M
B Hematokrit trombocytl 0.0016 I 1«1 1 00012-00035 1
B Distribuce trombocytl 109 | 1*1 | 90-17.0 fl
B Stfedni obiem trombocyil 10.3 N L 78-128 1
$ B Neutrofily relat. podet 0.330 (R B 0.450-0700 1
$ B Lymfocyty relat. podet 0557 I 0200-0450 1
$ B Monocyty relat. podet 0,000 S B 0.020-0120 1
$ B Eosinofily relat. pocet 0.009 (I o I 0.000-0,050 1
$ B Basofily relat. podet 0.009 (I L 0.000-0020 1
B MNezral. o 0.035 I I 0,000-0005 1
QE Eeutmﬁlvahsul.nu:‘:t 0.45 - B 200-700 10"
SBL : Ued o+ 0.80-400 10™9M
$ B Monocyty absol. podet 0,00 (Y I 0.08-120 109
¢ B Eosinofily absol. podet 0.01 (I L 0.00-050 10™M
$ B Basofily absol. podet DDT (I L I 0.00-0.20 10“941
B MNezral aranulocyty abs podst (I Y I | 0.00- 0,04
a NLR-neutroflymfo ratio o 00-40
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Laboratorni vysledky 25. 1. 2025

v’koagulace

u ____________________________________________________________________________________________________________________________________________
{EKED-dinw <3500 —> 1 11 q% 0.00-050 mqgFEUN

Stanoven D-dimert mize byt falesné zvySeno pritomnosti revmatoidniho faktoru v plazmé pacienta.

Pro vylouceni plicni embolie se u pacientd nad 50 let v referennim rozmezi hladiny D-Dimerd z2kladni hodnota cut-off 0,500 mg/l FEU

zvysuje s kazdym dalsim rokem véku o 0,01 mg/l FEL az do 80 let.

$ P Protrombinovy test INR 145 1
% P Protrombinovy test rato 144 Ioa* 080-120 1
S PAPTT 36.0 (I S 240-380 s
§ P APTT -ratio 1,26 N O E | 080-120 1
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Laboratorni vysledky 25. 1. 2025

v'biochemie

oAGEL

o PN - A, .
S.P CRPultrasenzitvni 16,2 I <50 ma/l
Sérum, plazma - sachandy
$ S.P Glukdaea 6.8 A 35-56 mmeol/|
Sérum, plazma-dalivys.
$ S.P Bilirubin 85 [ £ <210 umol/l
Sérum, plazma -dusik metab. -
$ SP Urea 45 I L 21-71 mmol/l
$ S.P Kreatinin 70 (I L1 59-104  umolll
Sérum, plazma - spec. vwys.
S.P Ethanol < 0,100 [ Ll 0.000-0,200 oA
Sérum, plazma - enZYIlY e
$ SPALT 0.36 I <0.84 ukat/]
$ SP AST 0.45 (I L I <0.85 ukat/
S.P Fosfatasaalkal 212 (I ] B 067-215  ukatl
$ S,P GGT 0,51 (N L <119 ukat/]
Sérum, plazma - kardiomarkery
S.P NT-proBNP 159 o 0-125 na/l
S.P TroponinT 34 (R £ I 00-140 nal
Sérum, plazma - ionty
$ S.P Sodik 138 [ L 136-145  mmol/l
£ SP Draslik 35 [ £ B | 34-45 mmol/l
$ S.P Chloridy 98 (I L 98-107 mmol/l
a Chloridy koriq Na 100.8 (T I I 104.0-108,0 mmelil
a Osmolalita=wn. 287 I Ll B 27/5-295 mmol’kg
a Osmol efekt-wp. 283 (N L I 272-290 mmolka
Renalni funkce
a odhad GF dle CKD- EPI(KREA) 2,06 o > 1,50 mi/s/1.73m2
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Zobrazovaci metody 25. 1. 2025

v'RTG S+P
= bez patologie

vEKG
= SR 120/min, PQ 0,14s, qtc 0,42s, grs 0,10s,
st izo, T neg Il,1l1l,aVF, osa interemed.

v'CT AG plicnich tepen a aorty
= bez embolizace do plicnice, hrudni a abd. aorta bez aneuryzmatického
rozsSireni, s homogenni kontrastni naplni, sténa nerozsirena, bez disekce;

neni intramuralni hematom

sAGeL
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v'diagndzy
= bolest na hrudi neanginozni, zmény repolarizace spodni stény a lateralné
v akutni koronarni syndrom vylouéen
plicni embolie vyloucena
nejsou znamky pneumonie ¢i pneumothoraxu
akutni aortalni syndrom vyloucen

N N NN

nesplnéna kritéria pro perikarditidu
v nespliiuje kritéria pro akutni pankreatitidu
= bolest hlavy

= npeutropenie, elevace D-dimerua k dosetreni /\
\//

pacient byl prijat na interni oddéleni Nemocnice AGEL Prerov

»AGEL




Prubéh hospitalizace

v 1écba o5, ‘4(///,)
= analgetika //am n 00, a:::f,‘;:».
T, &
S
v’ prabéh
= druhy den hospitalizace horecka 39°C ,\

= klinicky znamky infekce HCD /

sAGeL

)

y



Laboratorni vysledky 27. 1. 2025

= L -
, eukocyly 0.21 A 4,00-10,00 109
v'krevni obraz < Erviroody 25 Lo 400-580 10™121
$ B Hemoglobin 1440 I Y | 1350-1750 al
$ B Hematokrit 0.407 (I E T | 0.400-0500 1
B Stredni obiem ervtrocytl 829 I L | 820-%0 f
B Mnozstvi Hbv erytrocyiech 293 I L B | 280-340 opa
B Konc. Hbv erytrocytech 354 [ I 320-360 ol
- I L | 0100-0152 1
I 150-400 10791
S TSKUE nosh nelze vyloudit pfitomnost shlukd, bude ovéfeno mikroskopicky.
Mlkros kDDICk‘-' nebvlv r'-allezem.r shh.io.r lm-rbnwl.': Nizky poiet destiéek z analyzitoru odp-wu:tu skuisénosti.
Trombocyty-mikroskopicky Shluky NE
E Hematokrit trombocytl 0.0007 * 11 1 0.0012-0,0035 1
B Distribuce trombocyti 126 [ 90-170 f
B Stredni obiem trombocyid 99 (I 1 78-128 f
§ B Neutrofily relat. podet 0.047 LI 0.450-0,700 1
$ B Lymfocyty relat. podet 0.810 [ I I Y | 0200-0450 1
$ B Monocyty relat. podet 0,085 (I L 0.020-0.120 1
£ B Eosinofily relat. podet 0,000 (I 0.000-0050 1
S B Basofily relat. podst 0.048 I I I | 0.000-0020 1
B & o [ I 0.000-0,005 1
< S B Neutrofily absol. poZet 0.01 - B 200-700 109
SEL : 0.1/ [ I 0,80-400 1091
$ B Monocyty absol. pocet 0.02 T 008-120 10"
£ B Eosinofily absel. podet 0.00 I L | 0.00- 0,50 ‘lﬂ“ﬁ;’l
$ B Basofily absol. podst 0,01 I E T | 0.00-020
E Nezral.granulocyty abspodst I I 0.00-0,04

SAGEL / \ ’ﬂ@
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Laboratorni vysledky 27. 1. 2025

v’ biochemie

/W ------------------------------------------------------------------------------------
q P CRPultrasenzitvri 195*>| BN <50 ma/
S.P Prokalcitonn 3149 0.00-005 upal
S érum, plazma—dusie meta
£ SP Urea 24 I 21-71 mmol/l
§ S.P Kreatinin 59 o1 59 - 104 umol/|
R
S.P TroponinT 6.8 (I L 00-140 naol
Sérum, plazma - ionty
$ S.P Sodik 134 o+ 136-145  mmol
$ S.P Draslk 36 (I Y B 3J4-45 mmol/]
§ S.P Chlondy 29 I L 98-107 mmol/l
a Chlondy kona Na 1049 (I L 104,0-108.0 mmol/
T
g odhad GF dle CKD- EPI(KREA) 2,21 B R >1.50 mi/s/1,73m2

SAGEL A (@
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Zobrazovaci metody 27. 1. 2025

v'sono zil DKK

= znamky hluboké zilni flebotrombdzy ve vysetfovaném rozsahu DKK /
neprokazany
/\

v'CT mozku
" nejsou znamky cerstvé haemorhagie

nitrolebné ci patol. nitrolebni kolekce

SAGEL A~




v'transtorakalni echokardiografie
= bez dilatace, bez hypertrofie, se symetrickou radialni kontraktilitou,
longitudinalni rychlosti v normé, EF 65 %, diastolicka funkce: bez
dysfunkce, metriky v normé, bez PH, bez systolické dysfunkce PK,
stopova mi reg, ao inc do 1/4 LS uzkym jetem: lehka
= vzhledem k lehké ao ins. vhodna za 2 roky echo kontrola ve spadu

»AGEL
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v'neurologické konzilium 27. 1. 2025

" v.s. tenzni cefalea od 25.1.2025 u pac. s akut. Infektem 2N
a leukopenii, dale trombocytopenie, vyrazna elevace d-dimert, v
obj. neurol. t.C. nihil patol, ameningealni \
= k dos. CT mozku s venografii

provedeny odbéry sérologie vcetné HIV a biologicky materiadl k bakteriologickému
vysetreni vcetné hemokultur

»AGEL N




Prubéh hospitalizace

v'diagndza
= febrilni neutropenie
y 4
Piperacillin/
Tazobactam
Viatris
Bu 0000000 ok
v lééba e
= Ampicilin 250mg/62,5 mg por plv sus p.o., e
zmeéna na Piperacilin/Tazobactam inj. i.v. %, 2 \

= Mycomax 100 mg tbl. p.o.
= Zarzio 48 MIU inj. s.c. (G-CSF)

) Zarzi I
- : /\
e %
5 SANDOZ ) =
. //\
e
” \\



v’ CT venografie 28. 1 2025

= pri CT vysSetreni mozku neprokazujeme patol.
heterogenni zmény, postkontrastné bez
loziskovych struktur. zmén

" nejsou znamky cerstvé hemorhagie

= pri CT venografii sinus sagitalis inferior
gracilnéjsi, ostatni zilni splavy s homogenni
naplni, bez znamek trombozy

»AGEL




Prubéh hospitalizace

v'ORL vysetfeni 29. 1. 2025
" ORL nalez klidny, nevysvétluje elevaci CRP,
prokalcitonin vcera jiz s poklesem




Sternalni punkce 28. 1. 2025

..‘. Ve o g:f, .s-‘-‘v-.. _r.n.; o:.,.t;;.};:'
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‘ *':Jy‘
1‘.

v’ cytologie
= mirné hypocelularni natér kostni
drené, erytropoeza redukovana,
vyrazna dysplazie granulocytarni

rady na urovni promyelocytd,
myelocytl a metamyelocytq,
blasty 6% (stp. aplikaci G-CSF)
dysplazie megakaryocytarni rady

oAGEL




Sternalni punkce 28. 1. 2025




Sternalni punkce 28. 1. 2025




Sternalni punkce 28. 1. 2025




v imunofenotypizace
= bez prukazu monoklonalni B lymfocytarni populace

= v KD nachazime 4,5% myeloblasti CD34+ a posun ve vyzravani granulocytarni rady
= v KD nachazime 1,2% plasmatickych bunék, které vykazuji polyklonalni charakter

= pozn. nalez muzZe byt ovlivhén predchozi aplikaci ristového faktoru, nutno

korelovat s cytogenetickym a mol. biolog. vys.
v'cytogenetika + FISH

aberaci

= vysSetreni karyotypu a FISH vysetreni neprokazalo pritomnost chromozony\,wk\

»AGEL
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v’ sono bficha
= zvétsena slezina 135x57 mm,
jinak normalni nalez

DistA
Dist B

»AGEL




Laboratorni vysledky 30. 1. 2025

I+ 000-050 maFEUA

v koagul ace 7 pri mnmh revmatoidniho faktoru v plazmé pacienta.
Pro wloucenl plicni embolie se u pacientd nad 5{'} let v referenénim rozmezi hladiny D-Dimerd zékladni hodnota cut-off 0,500 mg/l FEU
zvyiuie s kazdym dalsim rokem véku o 0,01 ma/l FEU a2 do 80 let.

$ P Protrombinovy test INR 1.10 1
§ P Protrombinovy test ratio 1.10 [ L 080-120 1
S P APTT 325 [ TS B 240-380 s
S P APTT -ratio 1.14 [ ] I 080-120 1
$ P Fibrinogen 268 (I 180-420 ol
P Trombinowy test 164 [ E0 B 140-180 s
SEnmn iR — RN e
v'biochemie P CRPultrasenzitwi 2223 T <50  mal
P Prokalcitonin 6.07 I I 0.00-005 wal
Sérum, plazma B e TR R
§ SP Urea 21 I £ B 21-7.1 mmol/|
$ SP Kreatinin 57 (I 59-104 umol/l
Sarum, plama -only oo s s s s e s s s s s s s s s e een
$ S,P Sodik 138 (N L1 136-145  mmol/
§ S.P Draslik 36 I ] 34-45 mmol/l
$ S.P Chlondy 100 [ 0 93 - 107 mmol/|
a Chloridy koria Na 102.9 o= 104,0-1080 mmol/
S.P Fosfor 0.7 (I | 081-145 mmoll
S.P Hoidk 0,75 I L 066-1.07 mmol
Renalnifunkee
a odhad GF dle CKD- EPI{KREA) I =150 mi/s/1,.73m2
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/




Laboratorni vysledky 31. 1. 2025

Krewni ObIaz -~ e
‘/ $ B Leukocwy 1.29 & kel 400-1000 10™94
4 S B Ervtroofy 503 (I B | 400-580 10M21
krevnl obraz $ B Hemoglobin 1450 I Y | 1350-1750 ol
$ B Hematokrit 0414 [ LT I | 0.400-0500 1
B Stredni objem erytroc/l 823 I Lt 820-980 1
B Mnozstvi Hb v erytrocyiech 288 I s 0 280-340 opag
B Konc. Hbv erytrocytech 350 I L R 320-360 ol
B Distribuce erytroo/l 0.123 N (B 0.100-0.152 1
$ B Trombocvty 7 & ) 150-400 10™9/
B Hematokrit trombooytl 0.0008 I+t 1t 1 00012-0,0035 1
B Distribuce tromboo/tl 15.9 N . B 90-170 1l
B Stredni obiem trombocyil 118 [ 1 B | 78-128 fl
$ B Neutrofily relat. podet 0.023 & i 0.450-0700 1
$ B Lymfocyty relat. podet 0.829 R A 0.200-0450 1
$ B Monocyty relat. pocet 0.140 {1 #iea 0.020-0.120 1
$ B Eosinofily relat. podet 0.000 N . S 0.000-0.050 1
$ B Basofily relat. podet 0,008 [ A I 0.000-0020 1
B Nezral aranulocyty relpodet 0.000 I L. 0.000-0,005 1
$ B Neutrofily absol. podet 0.03 is: Numio ) 200-700 1091
$ B Lymfocyty absol. podet 1,07 I 7 B 0.80-400 10™M
$ B Monocyty absol. podet 0.18 [ E | 008-120 109
$ B Eosinofily absol. podet 0,00 1 = 0.00-050 10°9/
$ B Basofily absol. podet 0.01 [ CT | 0.00-020 10™A
B Nezral aranulocyty abs podet 0,00 N | 0.00-004 10"/
a NLR-neutro/lymfo ratio 0.0 (TN i B 00-40 1
B_KO s diff proveden -

SAGEL /\ ’AQ

/




v zavér

= vylouéena HZT, embolie plicni, akutni aortalni syndrom, akutni koronarni
syndrom, trombadza Zilnich splavi mozku
* vyloucena akutni leukémie

= mikrobiologické odbéry byly negativni

domluven preklad na Hemato-onkologickou kliniku FN Olomouc

N
sAGEL S X




Hospitalizace na HOK FN Olomouc

v’ prabéh
= zvazovano systémové onemocnéni

= PCR virologie (EBV, CMV, HHV6, PB19, ADV, HSV1+2,
VZV) opakované negativni

= pokracovano v G-CSF — Zarzio 30 MIU inj. s.c. a nové
kortikoidy — pulsy Dexamethasonu (18mg/den, 4 dny )
s vyraznym zlepsenim KO

" rozvoj tézké hypofibrinogenémie se substituci

o of the reach ol sNIdve

I

O CF Neiving

3AGEL -

= s pacientem domluveno propusténi domti




v’komplikace
= 6. 2.2025 prudké zhorseni stavu
= multiorganové selhani - obéh, jatra, ledviny 7

= pancytopenie (agranulocytoza, tézka trombopenie, stredné tézka anémie)

= vyrazna porucha koagulace - obraz DIC Noradrenalin Léciy, |

= komplexni supportivni péce — Noradrenalin inj. .
= transfuze 13 TU ERD, 10 TU TAD, 19 TU FFP (KS B RhD negat.) Lo~
= substituce fibrinogen - Haemocompletan inj. a AT Ill - Atenativ AT Ill ,

= nutny novy odbér kostni drené

_qtenctiy

2 AGEL ...‘]
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Sternalni punkce 12. 2. 2025




Sternalni punkce 12. 2. 2025

HODNOCENI KOSTNi DRENE

Bunécénost: téZce hypocelulami

Erytropoeza: relativné pocetnéjsi, ale absolutné chuda, stejné
jako ostatni rady

Granulopoeza: vyrazné redukovana, témer chybi, maturacni blok
na urovni MMy-ty¢ bez zmnozeni blastu

Megakaryocyly: i pies t€Zkou cytopenii, ojedinéle zastizen,
monocytoidni formy, oj. shiuk trombocytu

Lymfocyty: poCetné relativné zmnoZzeny, i vétsi formy, LGL
Plasmocyty: zcela oj.

Monocyty: pocetné relativné mirmé Cetnéjsi, ale na hranici

Buniky retikula: ¢etné makrofagy nahlouc¢eny zejména v okrajich
natéru, nékteré fagocytuijici erytrocyty, lymfocyt nebo trombocyty,
ale hemofagocytosa neni ¢asta, zastizena cca ve 1/4-1/3 téchto
elementl

v’ cytologie

Zavér: Hypocelularni natéry diené s vyznamnou aktivaci
elementi MaMo, zastizenou i hemofagocytosou. | vzhiedem k
prubéhu a dalsi laboratoii by tento obraz odpovidal

hemofagocytarni lymfohistiocytose (nani jiz nékolik dnt v

)

/



v’ definice
= syndrom neprimérené silné zanétlivé odpoveédi vyvolany excesivni aktivaci
lymfocytl a makrofagli s naslednou nadprodukci cytokinti, které zplsobuji
zivot ohrozujici organové poskozeni
= postihuje pacienty s vrozenymi genetickymi abnormitami, krevnimi
malignitami, chronickymi zanétlivymi stavy nebo infekci

v’klinicky obraz

= horecka, cytopenie v periferni krvi, splenomegalie, hyperferitinémie,

transaminitis /\
\//

»AGEL




v’ progndza a lééba
= vcasna diagndza spoustéce (virova infekce nebo malignita) je pro zlepSeni
osudu pacientu klicova
= |écbu HLH je casto nutné zahjjit pred stanovenim diagnozy
predisponujiciho onemocnéni

= |écbou prvni volby muiZe v takové situaci byt kombinace kortikosteroidi
a anakinry

" pacienti s primarni vyZzaduji intenzivni 1é¢bu kombinaci kortikoiduli a

etoposidu, vétsinou jsou indikovani k alogenni transplantaci krvetvornych
bunék
S AGEL NP




Hospitalizace na HOK FN Olomouc

v’ prabéh
= dlouhy, naroény a komplikovany
— sotmrmomy Sl
Vlécha moNEm' 1| A
= ATB, antimykotika, antivirotika i Y

= kortikoidy
= anakirna (inhibitor interleukinu-1)
= Etoposid 50mg/m?2 2 dny

S LN iy
RS,
A

B
| Eteposide
Injection |P

2w e

vl

AR

?
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v’ zékladni diagnéza

=  fulminantni forma sekundarniho hemofagocytarniho manifestujici se jako SIRS s MODS

tézka pancytopenie s fibrinolyzou

= genetické vysSetreni NGS vrozenych imunodeficitli - patogenni forma genu LIG1

heterozygotni

= v détstvi terapie Imunorem

v'zavér
= zlepseni KO i funkce organu, propustén domt 17. 4. 2025

= v planu alogenni transplantace, proveden search v registru darcti - kde nalezeni HLA

identicti darci (vysetreni i biologicti rodice, matka vhodnou darkyni v pfi
provedeni haploidentické alogenni TKB)

»AGEL
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