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Rozpoznamie Kkliniczne

wieloogniskdwstelgadeoardeda+ iskowa
lopatia. Chloniak?Stan po urazie glowy
27.06.94. Zespdkt nabytego niedoboru od-
porno$ci. Uzaleznmienie mieszanme.

Rozpoznamie amatemiczne

Degeneratio substamtiae albae probhatbiilli
ter leucoencephalopathia multifocalis
progressiva

Rozpoznamie histologiczne
Leucoencephalopathia muwltifocalis
progressiva.

Prof. M.J. Mossakowski
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Rozpoznanie kliniczne: Post¢pujgca wieloogniskowa leukoencefalopatia. Chtoniak? Stan

po urazie glowy 27.06.1994r. ZespGt nabytego niedoboru odpoimesti. Uzaleznienie
mieszane.

Badanie histopatologiczne: Cecha znamienng obrazu histopaiibgicznego jest masywne
uszkodzenie wigkszosci struktur oSrodkowego uktadu nerwowego, 0 bardzo znacznym
zréznicowaniu nasilenia procesu patologicznego oraz jego rozlegtosei. Intensywno$¢ zmian
w strukturach pnia mézgu narasta dogtowowo, tak ze uszkodzemia S§rédmoézgowia sg
masywniejsze niz mostu i opuszki. Do$¢ silnie uszkodzomy jest mézdzek w zakresie jego
obydwu pétkul. Zeniany w pétkulach mézgu wykazuja niesymetrig intemsywnosei zmian
patollogiiczmych, uszkodzenia pétkuli prawej sg znacznie intemsywniejsze. Zeéznicowana jest
réwniez intensywno$¢ zmian w osi czotowo-potylicznej pétkuli.

Stosunkowo mato nasilone zmiany w biegunowych okolicach ptata czotowego sa bardzo
masywne w jego tylnych czesSciach osiggajac najwiekszag intemsywno$¢ w obrebie jader
podstawy i otaczajacych je struktur bialych i szarych. Znacznie jeszcze intensywne zmiany
w okolicy centralnej zmniejszajg swoje nasilenie w ptatach skromiowych i ciiemieniowych.
Plat potyliczny w okolicy przybiegunowej jest niemal niezajety. Wolne sg skrzyzowanie
nerwbw wzrokowych i same nerwy wzrokowe. Dominujgca nieprawidiowesicia sg zmiany
demielinizacyjne o zréznicowanej rozlegtosei | intensywnosei. Ogniska derielinizacji w
wigkszodei struktur oun majg charakter stabo odgramiczomych od otoczenia blaszek
demieliinizacyjnych, wykazujgcych jednakze wyrazng tendencje do zlewania sie w wigksze
pola demielinizacyjne. Potozone sg one w strukturach biatych mozgu, jakkelwiek cecha
charalkiiystyczng przypadku jest ich wystepowanie réwniez w formacjach szarych niekiedy
w sposdb prowadzacy do ich glebokiego uszkodzenia. Do takich formaceji nalezy miedzy
innymi gatka blada, przedemuize, w mniejszym stopniu wzgbérze czy skorupa. W tej
ostatniej najintensywniejsze zmiany spostrzega si¢ w peczkach nigro-striatalmych i w
blaszce rdzennej. We wciagnigtym w proces patologiczny jadeze z¢batym mézdzku - mimo
glebokich zmian struktura anatomiczna jadra jest dobrze zachowana. To samo dotyczy
obszaréw formacji siatkowatej pnia mdzgu, w ktdrych znajdujg sie¢ zaréwno rozlane jak i
ogniskowe zmiany demielinizacyjne. Niekt6re struktury biate wykazujg szczeg6ine nasilenie

zmian - nalezg do nich torebka krafcowa i zewn¢trzna (obustrommie)), niektére odcinki



torebki wewngtrznej, wieniec proemiemisty w otoczeniu jgder podstawy, ciato modzelowate
i sklepienie, a takze niesymetrycznie jednostrommy konar mézgu. Cechg znamienng
opisywanego przypadku jest wybi6rcze zajecie okolic podkoiowo-koiomych w Znaczne)
czesci reprezentedyywmych ptatbw mozgu. Zlewajace sie ogniska demielinizacyjne z U-
wiokien przechodzy na rozlegle ebszary dolhyeh watstw koty. Wideezhe §a réwhiez
drobne ogniska demiellinizacyjre ograniezone de struktur kory.

Obraz komérkowy ognisk demielinizacyjnych jest znacznie zréznicowany w zaleznosel
od ich wielkosci, stopnia zaawansowania rozpadu ostonek mielinowych 1 polozenia w
poszczeg6lmych strukturach mézgu. Ogniska najdrobniejsze charakteryzujg si¢ niewielkim
zageszczeniem komorek glejowych z przewagg powigkszomych metachronsaiyeznych jader
oligodendrocytdw, niekiedy otoczonych wyrazaym rabkiem kwasochtonnej cytoplazmy. W
niektorych jadrach na tle homogennej, zbitej chromaitymy jadrowej widoczne sg
uformowane twory wtretowe. Ogniska wigksze charakteryzuje centralne zuboZenie
komorkowe z widocznymi tu przerostymi astrocytamii, otoczone zbitym walem
nieprawidiiowych jader oligodendrocytéw, ktore zreszta wystepuja rOwniez w
niezmieniomych obszarach istoty bialej, a nierzadko i w korze mézgu. W rozleglejszych
ogniskach w czgsci centralnej widoczne sg skupienia makrofagéw nierzadko z wyiphukana
zawarto$cig co nadaje podiozu gabezasty wyglad. Poriedizy nimi wystepu)g hipertroficzne
astrocyty oraz nieprawiidiowe jadra oligodendienyidw, zageszczajace sie wyraznie na
obwodzie ogniska. Rozlane oghiska demielizaeyjne wyrdzniaja sie rozpadern tkanki, kiora
jest siatkowata, ubogokomdikowa, W kidrej widoczhe sg gemistoryty 0 Wysoce
zréznicowane) mortologii, wsréd kibeyeh wystepuja liezne astroeyty z dziwacznymi
blastomattyczmymii jadrami. Sg one badz pojedyncze badz mnogie. W przypadku jader
mnogich ich wielko$¢ i morfologia jest wysoce zréznicowana. W polach rozpadu tkanki
rzadko wystepuja nieprawiidiowe oligodendieayfty, grupujace si¢ przede wszystkim na ich
obwodzie. W obszarach rozpadu widoczne sg stosunkowo liczne naczynia otoczone
limfocytarnymi naciekami. Nacieki przynaczyniowe wystepujg réwniez w innych obszarach
mdzgu, sa one tu jednak mniej liczne. Charalikiysiyezne jest uksztattowanie pasmowatych
ognisk demielimizacyjnych na pograniczu korowo-podikeiowyin. Powstajg one ze zlewania
si¢ mniejszych ognisk. Ich typowy obraz obejmuje zageszczenie komodrek zernych we
widknach tukowatych otoczomych polem przeresttych astrocytow w pozbawionej neuronéw

korze i warstwa nieprawiithowych komorek gleju skapowypustkowego w glebszej warstwie
istoty biate;j.



istoty biale;.

Duzym komponentem przeroslych astrocytéw wyrézniaja si¢ réwniez ogniska
demielinizacyjne ograniczone do kory moézgu. Nie zawierajg one na ogét komorek
netwowych przy licznych nieprawidiowych oligodendiozytach, nie spotyka sie tu
blastommaitycznych postaci astrocytéw. Pola przeresilych astrocytéw charakteryzujg obraz
gleboko uszkodzomych struktur szarych np. przedmutza. W rézaych okolicach moézgu
widoczne sg wsréd nieprawidtowej populacji kombrkowej pojedyncze struktury jadrowe,
przypominajgce komérki HIV. Dla rozstrzygnigcia ich genezy niezbgdne jest wykonanie
badai imunocytochemicznych.

W korze mézgu poza ubytkami nerwowymi wystepuja liczne komdrki nerwowe z
nieswoistymi zwyrodnieniami. Opomy migkkie pétkul mézgu odcinkami bardzo pogrubiate
i zwiidkniale.

Rozpoznanie: Leucoencephalopsthia multifocalis progressiva.
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., lat 35 Zmarkt 07.10.1994 n..
Rozpozmamie KLinmlczZmne:
wieloogniskowa leukoencefalopatia. Chtoniak?

Stam po urazie giowy 27.06.1994r. Zespdék nabytego miedoboru

odporno$ci. Uzalezmienie mieszame.
Sekcjja mézqu /12.11.1994/

Mézg duzy, po utrwalemiu w formalimie wagi 1620 g., symettrycz
ny. Opomny zmetniake, w przestrzeniach podopomowych gallaretowaty
ptyn. Naczymia zylme opom bardzo znaczmie przekrwione. Swiiatlo
lewefj tetnicy szyjmej wewngtirznej wypekmiome krwi@ /sknzeplliina?/ .

Na przekrojach czolowych w obydww pélkkulach mézgu widoczmne
rozsiame ogniska o rézmejj wielkosci, szarobrunatmym zabhamrwiemiu
i méznym stopniu odgramiczenia. W prawej pdikuli mdzgu od wyyso—
ko$ci rostrum corporis callosi widoczme rozrzedzenie i odbharwie-
nie istoty biakej, poczatkowo obejmujace fragmenty, bardziej ku
tytowi cake cemtrum semiovale. Zmiamy te ciagma sie¢ do pogramicze
cienieniowo-potylicznego. Istota biaka plata skronmiowego prawego
wzglednie zaoszczedzonma. Zmiemiona istota biaka prawej pddkuwlli
mézgu ma wyrazZmie obnizona konsystemcfj€ i na przekrojach zapada
si@  wykazujac drobnogebczaste zwyrodnienie. W lewej pditkuli mdzgu
w ptacie czokowym, czeSciowo réwniez w skromiowym i ciiemiemiowym
wyrézniajaco  jasme zabarwienie istoty biakejj o zwigkszone]] spois-
tosci, zwkaszcza na pogramiczu komy.
W obrebie $rédmbézgowia rozlegke, nieostro odgraniczome ogmis

ko w prawym konmanmze.

Rozpoznanie makroskopowe: Leukoencefalopatihiza multifocalis pro-
gressiva.

Obducentt

Prof, dr hab. M.J.Mossakaowski



Skrét historii choroby

» lat 35, narkomam Zmark 07.10.1994 n..

Rozpozmanmie kliniczme: Postepujeca wiecloogniskowa leukoemcefalopatia.
Chioniak? Stam po urazie gkowy 27.06.1994 nm..
Zespédk nabytego niedoborw odpormoéci. Wzalez-
nienie mieszame.

Wywiad: Wieczorem 27.06.94 pacjent dozmak urazu gltowy /mapad/. Nie
byt hospitalizowamy, poniewaz poza pottuczeniem czuk sig¢
dobrze. Nastgpmego dnia w przychodni wykomamo Rty czaszki,
byt badamy przez neurologa, ktéry podobmo nie stwierdzil
zmianm. Do 15.07.94 czuk si¢ dobrze, okresowd pracowak. Od te-
go czasu béle giowy, trudneéci w polykaniu, pojawik sie mie-
dowkad najpierw lewel reki, nastepmie lewe}l nogi. 4.08.94 wy-
konamo badanie tomegrafiezhe glewy, konsultowahy przez réjét
nowego neurologa otFzymak skierowamhi® ha renddillitacjie.
23.08.94 wykohand pewtérmie badahie temegrafiezne, ktére wy-
kazako w ptaeie skreniowyh i StruktufFaeh giebokieh prawej
pétkuli mézgu egniske hype@%&%ygh%y odpowiadajace zmiahie po-
urazewej. Uktad kemerowy ALie poszerzemy, hie przémiészezeny .
31.08.94 wykohahd FEZBRARHS m%a&%&ge&mw = wymiky brak. Od
ok. tygedmia goraczkuje  dg 3IB™E, Po uzyskaniu iAfermaeji 6
zakazenivu wiruseh HIV 70d 8k. 1 reku/zaprepohdwdhd léczénie
w O&reodky dla CReFyeh Ra AIDS.

Narkotyki /kompott/ uzywa od 15 lat, z 2-3 i nawet noczmymi
przerwami. Od roku na rencie z powodu ogélmego wymiszczemia.

Do Oddziakw III przyjety 1.09,1994 w stanie ogdlmym ciezkim, wynisz-
czony, odwodnionmy, z niedowkadem lewostrommym. Wezky chiomme pacho-
we wielkosci grochu. JUezyk obkozomy biakym nalotem, podsychajacy.
Klatka piersiowa -pitytko oddycha, stabo styszalmy szmer pgcherzyko-
wy, bez szmeréw dodatkowych. Czymmo$¢ serca miarowa, tony ciche,
.tetno 80/min., RR 130/70, \Watroba wystajje na dwa palce z pod Huku
2ebrowego.

Stam neurologiczmy: zez zbiezmy lewego oka, afazja mieszana z prze-
wag@ ruchowej, obwodowe porazemie n.VIL, porazemie spastyczme lewej
konczymy gérmejj i lewejj koriczymy dolnej, Babinski samoistmy po le-
wefj stronie. Sztywno$¢ karku na 3 palce, objaw Kermiga dodatmi.
Wykomamo nakkucie ledziwiowe: pkym mézgowo-rdzemiowy w normie, hada-
nie w kierumku toksoplazmozy nmegatywne.

Dmo oczu: bez cech wzmozomego cis$miemia Srdédczaszkowego i bez zmian
ogniskowych.

W trakcie pobytw stopmiowe pogarszamie si¢ stamu ogélmego i wtrata
konmtaktw z chorym: nie speknia polecefi, nie przyjmuje pokarméw /kar-
miomy sond@ lub pozajelitoweo/. Nie goreczkuje, w zakresie pluc bez
szmeréw dodatkowych, bilams pryméw wyrébwmamy. Zmart 7.10.1994.

Badanmia dodatkowe: morfologim - Er 4,15 - 3,6 , Leuk 5.1 - 8Tys.
pkytki 187-224 uys.

Cb4 188, CD8 835. CD4/CD8 0,22.

Badamia biochemiczmne plyméw ustrojowych bez istotmych odchyleri.
W ostatmim tygodmiw Zzycia podwyzszomny poziom cukru, moczmika i kre-
atymimy w sumowicy.

Brak danych odnmos$mie leczemia.
Wynmik sekcji ogélmej /10.10.1994 =~ dr med., Z.kKamifiski/

Embolia a.pulmomalis. Thrombi parietalis atrii et wvemtriculi

dextri. Intumeecentia lymphomnoduloirun paraasFtalium, ddominglium
Lymphoma? Lymphoma lienmis et /renum' /?2/. Anaemia. Cachexia.





