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Nr. 55/94 11 m-cy

Rozpoznamie kliniczne: Zesp6t nabytego niedoboru odpormesci. Pcp susp. Symdiroma

Blachfan-Diamant.

Rozpoznanie makroskopowe: Sine laesiones focales. W mézgu: D00,

Badanie mikroskopowe: Uogdlniomy proces patologiczny polega na wistigpowaniu
rozsianych grudek mikroglejowo-histiocytarno-astrocytammych o zréznicowane] wielkosci
i strukturze. Wigkszo$¢ sposréd nich stanowig zbite grudki mikroglejowo-histiosytarne
potozone na uszkodzomym podiozu. W niektorych z nich widoczne sg w centrum
kwasochtonne komérki z bogatymi wypustkami. W czeSci tego typu grudek lub w ich
bezposredmim otoczeniu widoczne sg typowe komérki CMV. Znaczna jednakze czg$¢ tego
typu grudek nie zawiera ich. Drugi typ grudek ma znaezne luzniejsze utkanie, sklada sie
W przewazajacej mikerze Z przerostych komorek mikdogitsiy z udziekem AtFoeyliow, ZNREaANR
ezes¢é sposréd nich petozona jest w istoeie biate]. Niekiedy maja efe eharakter luZnege
(towarzyszacego drobnyfm Raczyniom) rozlanego rozplemu mikrogleju. W jednej tege typu
grudek stwierdzono wielojadrzasta komorke olbrzymia. Kemérki tego redzaju wysigpuja
w rézayeh strukturach oun, przewazaie jednak w pétkulach moézgu (okoliea skroniowa i
amonalna, okolica ciemieniowa, okolica centralna i wezesne jadra podstawy). W phiu
mézgu stwierdzono je tylko w Srédmdzgowiu. Wykazujg one bardzo Scisty zwigzek z
drobmymi naczyniami, niekiedy sg wrecz wbudowane w ich $ciane.

Nacieki hematogenne wystepujg bardzo rzadko. Maja najczeéciej charakter zmian
okotomzczymiowych (1- rzadziej 2-rzedowe) i w niektérych przypadkach towarzyszg
grudkom mikroglejowym. Ponadto stwierdza si¢ drobne nacieki w niektéirych okolicach
opon miekkich, ktére w wiekszoéei okolic nie wykazuja zadmych zmian. W okolicy
parasagitalnej - znacznie zwidkniate.

Obok komé6rek CMV wystepujacych w zwigzku z grudkami mikroglejowymi spotyka sie
komoéeki CMV rozrzucone luzno w rézmych strukturach oun. Zwracajg pezy tym uwage
komorki wysigpujace w jadrze z¢batym mozdzku i w polu boczaym opuszki. W ich jadrach
wysiepuja nieregularne ciemne struktuty przypominajace ciata wirgtowe CMV, nie



Dodatkowym elementem sg roztrzedzenia okotomaczyniowe, ktére mozna by
potraktowa jako zjawisko artefaktyczne (patez nizej) gdyby nie fakt iz w obszarze
rozrzedzenia wysi¢pujg makrofagi.

W moézdzku stwierdza si¢ kilka drobmych ognisk heterotopii komérek Purkinjego,
umieszczomych w istocie bialej zaréwno rdzennej jak i blaszkowej. Podobnie
nieprawidlowo uksztattowane jest jadro z¢bate mézdzku. Zwracajg uwage rozlegte ubytki
komoérek Purkinjego, ktérym towarzyszy znaczmy rozplem komérek Bergmanna, oraz
rozrzedzenie warstwy ziarnistej wewttigtrznej. Odcinkowo zachowane 3 firagmmenty wearstwy
ziarnistej zewnetrznej.

We wszystkich odcinkach kory mézgu stwierdza si¢ bardzo znaczne rozluZnienie jej
utkania, przyjmujace posta¢ wiekszych lub mniejszych jamistosci, nieregulammych szczelin,
poszerzenia przestrzeni okotomzezymiowych i "okotonewreigimyah”. Zmianom tym nie
towarzyszy 2aden odczyn glejowy ani hematogemty. Zmaiany te sprawlajg wrazenie
artefalkttycznych.

Rozpoznanie mikroskopowe: Encephaliitis cytomegalica. Encepiallitis - HIV (?).

Prof. dr hab. M.J. Mossakowski

PS|. Nalezy przeprowadizié seri¢ nowych wycinkéw z kory mézgu dla wyjasnienia
charakteru wystepujacych w niej zmian.
Ps;. Nalezy wykona¢ badanie immunocytochemiczae na HIV i CMV.



Skrét historii choroby

11 m-cy
Erzyieta 22.04.1994
zmarka  12.07.1994

Rozpoznanie kliniczne: Zespét nabytego niedoboru odpornosci. Phe-
umocystis carinii pneumonia susp.Symdroma
Blachfan-tamond.
Dziewczynka z 3 cigzy, prawiditowo urodzona przez matke HIV-seropo-
zytywne@ /p-ciata przeciwko HIV wykryto po porodzie, mozliwe zakaze-
nie przed ¥ 4 laty/. Waga urodzeniowa 3500, Apgar 10 pkt, nezwijala
sie prawidiowo, 3-krotnie leczona ambulatoryjnie z powedu imfekeji
drég oddechowych o $rednio ciezkim przebiegu. Przyjeta de Oddziaiu
Bbserwacyjno-Zakazmegp Szpitala w Kielcach z powedu bardzo znacznej
anemii oraz obecnosei p-ciat dla HIV, zked po 2 dniach zostata prze-
niesiona do Centrum AIDS w Warszawie do dalszejj diagrostyki i leeze
nia.W Oddziale dla Cheryeh na AIDS w Warszawie przediiotowe pezZa
powiekszenien wezkdw chionnych obwodewyeh i powiekszeniem watreby i
éledziony bez odehylen. Wykonane badanie szpiku i rezZpeznane Zespéi
Blachfana=Diamonda, leczone encortonem w dawee 2 mg/kg wagl €daia,
De kerca ezerwea dzieeke w dobrym stanie, Ale goraczkowato,, przZyby-=
wate Aa wadze. Systematyeznie kentrelowane moerfolegie i1 przetaczane
Mase erytreeytarng . Poza plesnlawkami w jamie wsimej, -wdwFZynujasym
si¢ pewiekszenien weztdéw ehisnnyeh ebwedewyeh i wetreby,Rie &bserud-
ware iAAyeR zmian. Na peezqtku lipea luZne stelee, biegurke &pane-=
wane /dieta= lakeid, wegiel/. 10 1ipea ed rana stan dzieeka &d46Zki,
zageraezkewata de 38°, dusznesé, tashypree /ek. 80 sddechow/win/;
€2yARese serea 166/min. Wzigte ped uwage mezliwese peseezhley &W:
poczatel gD - wiKEABABO pBHRKG RS 14884 WAAYE - —pR¥N"nBSEI-rHIERRBRYY p PE2
widiewy. wigezene biseptel 1 bisfenexym, petym lekl deusthre odstawi
A8 wigezajae leczenie dezylne. Nie udate sig uUzyskaé poprawy; wys=
tgpity zaburzenla eddyehania I egrdiae arrest. Reanimacia byka nie
skuteezna.
Badania dodatkowe: CD4 - 15,4%, CD8 - 24%, <CD4/CD8 - 0,64 /g 1,3-
Western Biot /06.07.94/ - dodatnie reakcje z polipeptydami HIV

z grupy wdzemiowych: pi15, p17, p24, p53, emdonukleaz i pollimernraz:
p55, 564, powierzchniowych: gp4l, gpid20/gp160.

Wynik badania szpiku: zahamowanie produkcji erytroblastéw przy bar-
dzo bogato reprezentowanych uktadach ziarnistokrwimkowycih i chion-
nych. Utkanie siateczki tez jest bardzo skromnie mgprezemtomwane.



Rtg klatki piersiowej /11.07.94/: obustronne plamiste zaggszcze-~
nia srédmigzszowo-migzszome widoczne w okolicy gérnych i delnych
biegunéw obu wnek, czesciowo zlewajece sie zwlaszcza po stronie
prawej. Objawy niewielkie] odmy oplucnowej i Srddpiersiowej. Sere«
w catosci miernie powigkszone.

Wynik sekcji ogélnej /15.07.1994 - dr med. Z,Kaminiski/

Pneumonia /pneumocystica?/ bilateralis. Intumescentia lympho-
nodulorum, bifurcationis tracheae, hili pulmonis uwtriusgue,meen-
teril et mediastini. Anaemia. Hypertrophia excéntrica cordis tot-
ius praecipue ventriculi sinistri.
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