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CASUS

e 27 jaar, vrouw
* Noord Afrikaanse origine
* Nooit rookster

* Fors verhoogde ANF titers met gewrichtsklachten aan zowel kleine en
grote gewrichten

* Rx/ NSAIDs en PCM







Diagnostiek
* Bronchoscopie: bronchusaspiraat eiwitrijk en celarm

* EBUS: klier 7. Lymfoid weefsel. Geen granulomateuze ontsteking

* Mediastinoscopie: Lymfeklierfragmenten met benigne, reactieve
veranderingen. Geen argumenten voor een granulomateus proces.
Geen argumenten voor lymfoom of carcinoom




Waarschijnlijkheids/ differentiaal diagnose

Sarcoidose

Hematologische maligniteit/ Lymfoom
Tuberculose

Pulmonale maligniteit

Zeldzame tumor

o Uk wh e

Alles is mogelijk



re Mediastinoscopie + re EBUS (19G) + bronchoscopie



re Mediastinoscopie + re EBUS (19G) + bronchoscopie
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NGS negatief, PD-L1 1-5%

Met dank aan Anne Sieben



Pulmonary LymphoEpithelioma Like
Carcinoom

e Zeer zeldzame variant van een NSCLC. 0,4-0,7%
* Meest beschreven bij Aziatische origine
* Epstein-barr virus gerelateerd. EBV ISH +

* Niet rokers

* Forse lymfocyten infiltratie in tumor
* Meestal slecht gedifferentieerd

* Geen moleculaire targets



Pathogenese

EBYV infection

./\.

Epithelial cell NK/T-cell

viral oncoproteins: viral miRNAs and IncRNAs:
(LMP1, LMP2A, BARF1...) (BHRF1, BART...)

modulate host-cell epigenetic machinery
(DNMTs, HDACs, PeGs...)
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EBV genome CpG methylation Host-cell genome CpG methylation
EBYV latency I or 11 TSG silencing/inactivation

N d

host cell abnormal
epigenetic programming

1
. malignant transformation



Behandeling

Chemotherapie

Immunotherapie

Combinatietherapie chemoimmunotherapie
Radiotherapie

Multimodale therapie

o Uk wh e

Alles is mogelijk



Systeemtherapie

* Chemotherapie?

* Immunotherapie?
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E Patient number 66
0,24 Age (year)
Log-rank test, p = 0.008 <60 39 87.9%
=60 27 76.9% 0.510
Sex
0.0 Male 25 76.3%
: 1 . : | : . : Female 41 87.0% 0.378
00 20.00 40.00 60.00 80.00 100.00 120.00 140.00 Smoking status
Smoker 8 41.7%
DFS (months) Nonsmoker 58 86.9% <0.001
Lymph node metastasis
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Behandeling en beloop

* Chemotherapie: Carboplatin — paclitaxel

* Immunotherapie: Pembrolizumab




EBV viral load

Quantity of EBER1 DNA (copies per ml)
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 ziekte, lymfovasculaire infiltratie, lymfklier
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Immunoresistentie

* PIK3CA
* |[L-7R amplificatie = suppressie van CD 8+ effector T cellen

Lung Cancer 144 (2020) 87-89



Dank voor uw aandacht!

MAAR HOE NU VERDER?




