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Vyskyt

Primédrné¢ mediastindlni velkobunécny B-lymfom (PBML) je pomémé vzacnym
onemocnénim, jez s urCitou pievahou postihuje Zeny (onemocnéni je u zen dvakrat Castéjsi
nez u muzu). Nejcastéji jsou postizeni mladsi lidé kolem veku 30 let, coz ovSem nevylucuje
vyskyt ve véku vyssim nebo naopak nizsim. PMBL patii mezi tzv. non-Hodgkinské lymfomy
a podle svétové literatury tvoti 2-4 % téchto non-Hodgkinskych lymfomt. V roce 2015 bylo
v Ceské republice (CR) diagnostikovano dohromady 1530 novych piipadii non-Hodgkinskych
lymfomtl, Ize tedy odhadovat, ze u nas Vv témze roce lymfomem typu PMBL onemocnélo
okolo 45 lidi, byt’ naprosto piesné statistiky vyskytu této konkrétni jednotky u nas k dispozici

nejsou.
Pri¢iny vzniku (etiologie) onemocnéni

Primérné mediastinalni velkobunéény B-lymfom (PMBL) je onemocnéni patiici do skupiny
tzv. lymfomt, coz jsou naddorovd onemocnéni vychazejici z ur¢itého typu bilych krvinek
oznacovanych jako lymfocyty. Lymfocyty vznikaji v kostni dieni a jejich uloha v naSem téle
je imunitni, UCastni se tedy obrany pied infekcemi, latkami cizimi pro na$ organismus,
ale také likviduji bunky naSeho téla, které jsou nezadoucim zptisobem zménéné — naptiklad

bunky nadorové.

Jak jiz bylo zminéno, lymfocyty vznikaji v kostni dieni. Aby ovSem byly schopné plnit svou
imunitni funkci, musi jes$té dozrat a projit jakousi $kolou, kde se nauci rozeznavat, co je
naSemu tclu vlastni a co je naopak to cizi, to Spatné, pfed ¢im nds musi chrdnit. Toto zrani
probiha v kostni dfeni a v brzliku (thymus). Takto vySkolené lymfocyty pak vycestuji ven

do dalsich organi a ¢asti naseho téla, kde cekaji na svou piilezitost — boj s infekci.

Obcas se ovSem stane, ze béhem vyvoje, zrani nebo pii onom ¢ekani lymfocytu na svou
ptilezitost dojde ke zméndm v genech, které fidi mnozeni, vyzravani nebo zanik buiiky. Tyto
zmény v genomu pak zpusobi, ze se onen lymfocyt zaéné nekontrolované¢ mnozit — dojde
k tzv. nadorové transformaci. Mnozici se lymfocyty nasledné tvofi objemné nadorové masy

v tom organu, ktery postihuji. Nejcastéji byvaji postizené mizni uzliny, nicméné s ohledem



na vSudypfitomnost lymfocytd a lymfatické tkan¢ v téle muze byt postizeny prakticky

kterykoliv orgén.

V piipadé PMBL je priméarné infiltrovan brzlik (thymus), coz je organ nachdzejici se
v mediastinu — prostor uprostied hrudniku mezi plicemi, ktery mimo jiné obsahuje dilezité
organy, jako jsou srdce a velké cévy, pridusnice, jicen a vySe zminény brzlik.

Mrwe

Presné pficiny této nadorové transformace ovsem zndmé nejsou.
Hlavni pFiznaky

Hlavni ptiznaky vychazeji z pfitomnosti velké nadorové masy v hrudniku, kde utlacuje ostatni
organy V ném ulozené.

Mezi tyto ptiznaky patii: dusnost — Casty priznak, jehoz ptfi¢ina ma vice faktort. Pii jejim
vzniku hraje roli jednak utlak pridusnice (omezeni priniku vzduchu do plic), ale také tutlak
srdce a zil vedoucich krev do srdce, nebot’ timto utlakem se zhorSuje srde¢ni funkce, v jejimz
disledku jsou nedostatecné prokrvené dalSi organy. Nase télo tedy pocituje nedostatek
kysliku v krvi, ktery se snazi kompenzovat zvySenym dechovym usilim, v jehoz dusledku

pocitujeme dechovou nedostatecnost — dusnost.

Dalsimi ptiznaky jsou kasel a chrapot pfti utlaku pridusnice a nervu inervujiciho hlasivky;
dale zvysend napln krénich Zil (viz obr. 1), bolesti hlavy zhorSujici se vieze a predklonu,
pripadné i otoky v obliceji pti utlaku velkych zil vedoucich krev do srdce. Az v poloviné
ptipadd byvaji pfitomny i tzv. B-symptomy — horecky nad 38°C, ztrata hmotnosti o vice nez
10 % za poslednich 6 mésict a silné nocni poceni. Také se mohou objevit zvétSené uzliny nad

kliénimi kostmi a v oblasti krku.

Obr. 1: zvysend napln krcénich zil

Zdroj: http://new.propedeutika.cz/?p=219



VySetieni

Klicovou roli v zachytu onemocnéni sehrava obycejny rentgenovy snimek hrudniku, ktery
ukdze podezielou masu v hrudniku, kterd by svym charakterem mohla vzbudit podezieni

na pritomnost lymfomu.

Mezi dal$i vySetfeni patii mediastinoskopie, pfi které se pomoci optického pfistroje prohlédne
mediastinum a odebere se ¢ast podezielé tkané na histologické a dalsi typy vySetieni, které
uréi typ onemocnéni. V soucasné dob¢ nezbytnym vysetfenim je PET/CT, coz je zobrazovaci
metoda slouzici Kk oziejméni rozsahu onemocnéni. Také se provadi vySetieni kostni diené
k vylouceni jeji infiltrace.

Lécba

PMBL se 1é¢i systémové podavanou chemoterapii, tedy 1éky aplikovanymi do téla ve forme
infizi, injekci a tablet. Chemoterapie se casto dopliiuje tzv. autologni transplantaci
krvetvornych buné¢k, coz je proces umoziujici podani vyssich davek chemoterapie diky tomu,
ze funkce kostni dfené je po podani vysokych davek chemoterapie podpofena podanim
vlastnich krvetvornych bun¢k, které byly od nemocného v urcité fazi terapie predem

nasbirdny do specialnich vak a uskladnény k néslednému pouziti.

V ptisné individudlnich ptipadech se chemoterapie kombinuje s radioterapii — ozafenim

nadorové masy.

PMBL je onemocnéni potencidlné vylécitelné, 5 leté pieZiti nemocnych s PMBL se

Vv soucasné dobé pohybuje okolo 80 %.
Komplikace

Onemocnéni PMBL mitize byt provazeno tadou komplikaci, které¢ nebyvaji Casté, ale jsou
zavazné.

Mezi tyto komplikace patii obstrukce dychacich cest spojena s dechovou nedostatecnosti az
duSenim. Déle tzv. syndrom horni duté Zily — utlakem horni duté Zily a pravé srdecni komory
dochazi ke zhorSenému plnéni srdce krvi, coz je spojeno s jeho horsi funkci a nedostatecnym
prokrvenim organti, coz dale prohlubuje dusnost. V extrémnim piipadé mize utlakem srdce
dojit az k jeho zastavé — tzv. tamponadé srdce. Utlak horni duté Zily rovnéz zptsobuje
zhorSeny odtok krve z oblasti hlavy a krku, coz mtze vést ke vzniku krevni srazeniny v kréni

zile nebo otoku mozku.



Dalsi komplikaci mize byt syndrom nddorového rozpadu pii zahéjeni 1écby — u n¢€j dochazi
vlivem rozpadu velkého mnozstvi nddorovych bun¢k k extrémnimu zvySeni kyseliny mocové
v krevnim ob¢&hu. Kyselina mocova je latka nerozpustna ve vodé, takze mize ucpat ledviny

a vést k jejich selhani.
Posledni komplikaci je relaps onemocnéni — tedy jeho znovuobjeveni poté, co uz predtim
vymizelo v disledku 1é¢by. Dalsi 1é¢ba na tyto relapsy zabira jen velmi obtizné.

Praktické rady pro pacienta

Objevi-li se u vas vyse zminéné ptiznaky — dusSnost, kasel, tlak na hrudi, pfipadné zvétSené
mizni uzliny v oblasti nad kli¢énimi kostmi a na krku a to bez zcela zjevné pticiny, jako jsou
onemocnéni srdce, plic, infekce dychacich cest — vyhledejte svého praktického 1ékare, ktery
by vas mél podrobné vysetfit a najit pti¢inu zminénych ptiznaki.

Obvzlasté byste meli zpozornét, pokud se u vas objevi alarmujici B-symptomy (viz vyse). Ani
V tomhle ptipad¢é byste s navstévou svého lékate neméli otalet, nebot’ ¢asné zahdjend 1écba

slibuje lepsi vysledky.
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