Cronkhite-Canada syndrom

Cronkhite-Canada syndrom (OMIM (https://www.omim.org/) 175500 (https://omim.org/entry/175500)) je raritn{
zdvazné onemocnéni. Etiologie neni jasnd, predpoklada se, Ze jde o imunitni poruchu. Onemocnéni popsali v roce
1955 internista Leonard Wolsey Cronkhite a radiolozka Wilma Jeanne Canada. Onemocnéni se vyskytuje spiSe ve
vyssim véku, C¢astéji jsou postizeni muzi. Charakteristickym rysem je gastrointestinalni polypéza, byvaiji i dalsi
gastrointestinalni a kozni priznaky, pozdéji se mohou objevit nadory tlustého stfeva a zaludku.

Klinicky obraz

Klinicky obraz pfi onemocnéni je typickad kombinace prdjm0, ztraty vahy, bolesti bricha, koznich hyperpigmentaci,
dystrofie nehtl a diftzni vypadavani ochlupeni (vlasy, oboci, axilarni ochlupeni,..). Mize se objevit i nevolnost,
zvraceni, dysgeusie, hypogeusie, xerostomie a atrofické zmény jazyka.

Navzdory tomu, ze bylo popsano jen nékolik stovek pfipad(, je choroba podle vedoucich pfiznakd rozdélovana do
péti skupin (Goto, 1995):

typ 1 - klinickému obrazu dominuje prijem,

typ 2 - klinickému obrazu dominuje dysgeusie,

typ 3 - klinickému obrazu dominuji abnormalni pocity v Ustech a zizen,

typ 4 - klinickému obrazu dominuji libovolné abdominaini projevy s vyjimkou prijmu,
typ 5 - klinickému obrazu dominuje alopecie.

S postupem onemocnéni se mohou objevit zdvazné komplikace. Pomérné bézné je krvaceni do traviciho traktu,
stfevni intususcepce a prolaps rekta. Navazovat mlze zejména anémie, vyjimkou nejsou ani infekéni komplikace.
Difuzni poSkozeni sliznice ¢asto vede k malnutrici. Byla popsdna rada dalsich soubéznych komplikaci, ale vzhledem
k vzacnosti onemocnéni nelze urdit, zda se nejednd o ndhodnou koincidenci.

Pomeérné béznou komplikaci déle probihajiciho onemocnéni jsou malignity zaludku a tlustého streva. Nadory
tlustého stfeva nevznikaji na podkladé adenomd.

Patologie

Pri onemocnéni byva polypdza gastrointestinalniho traktu, presnéji zaludku a tenkého i tlustého streva, jicen
nebyvé polypy postizen. Sliznice Zaludku byva ztlustéla, takze mUze imitovat Ménétrierovu chorobu, patrny je i otok
duodenalni sliznice.

Histopatologicky obraz odpovida juvenilnim polyptim nebo hamartomatéznim polypdm. Dale byvéa zachycena mirna
zanétliva infiltrace s vyraznéjsi primési eosinofilll, vyrazny edém submukdzy, v zaludku hyperplazie foveolarniho
epitelu a cysticka dilatace hlenovych zlaz. Polypy Casto jevi adenomatézni zmény. Byl popsdén i zachyt konvencnich
adenomU a seratnich |ézi.

Epitel vykazuje posSkozeni i mimo polypy, nejvyraznéjsi zmény jsou v tenkém stfevé. Jedna se zejména o poruchy
architektoniky kryp, edém a smiSenou zanétlivou infiltraci, ve které prevazuji lymfocyty, plasmatické bunky a
eosinofily.

Infiltrujici plasmatické bunky, a to i infiltrace mimo polypy, vykazuji pfi imunochemickém barveni pozitivitu pri
barveni na IgG4. Nékteri autori proto predpokladaji, ze by syndrom Cronkhite-Canada mohl byt jednou z
manifestaci IgG4 asociované nemoci.

Terapie a progndéza

Vzhledem k nezndmé pric¢iné a patogenezi neni kauzalni ani patogeneticka terapie mozna. Zakladem je
symptomaticka terapie, tedy dostatecna nutri¢ni podpora, preferovana je vyziva parenteralni. Na zakladé
predpokladané imunitni poruchy se podavaji kortikoidy a antibiotika. Publikovany byly i pokusy podéavat
antihistaminika a kromoglykat dvojsodny, inspiraci byla prokazatelna eosinofilni infiltrace a predevsim zachyt
degranulujicich se eosinofill a zirnych bunék ve sliznicich. Byly publikovéany i pokusy podavat potentnéjsi
imunosupresiva azathioprin a takrolimus. Dalsi zkou$send medikace zahrnuje podavani inhibitord protonové pumpy
a eradikaci Helicobacter pylori, mesalazin a anti-TNFa.

Onemocnéni predstavuje vyznamné riziko pro rozvoj malignity Zaludku a tlustého stfeva, proto jsou soucasti
managementu onemocnéni i pravidelné endoskopické kontroly.

Vzhledem k raritnosti onemocnéni vsak byly vysledky publikovany pro nanejvyse jen malé série pacient(. Protoze
se onemocnéni mdze chovat agresivné s rychlym Gmrtim pacienta, ale ne zcela vzacna je i spontanni regrese, ¢ini
to vysledy obtiZzné interpretovatelné. Proto v souc¢asné dobé neexistuje terapie, o které by bylo mozné tvrdit, ze
ovliviiuje priibéh onemocnéni.

Progndza onemocnéni je Spatna, pétileté preziti je mensi nez 50 %. Na druhou stranu u 5-10 % pfipadd byla
pozorovana spontanni regrese onemocnéni (bez ohledu na zvolenou terapii).
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Odkazy
Souvisejici clanky

= |gG4 asociovana nemoc
= Polypy tlustého streva
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