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Rozpoznanie kliniczne

Zesp6t nabytego niedoboru odpornosci. Roz-~
siane zmiany w centralnym ukladzie merwowym
z przewage uszkodzenia mézdzku o mieustalo—
nej etiologii /naczyniopochodmne?, PHL?/.
Uzaleznienie mieszane.

Rozpoznamie anatomiczne

y_

Rozpoznamie histologiczne

Leucoencephalopathia multifocalis
progressiva

Prof. dr h - M.J.Mossakowski
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Rozpoznamie kliniczne: Zesp6l nabytego niedoboru odpornosci. Rozsiane zmiany w
centralnym ukiadzie nerwowym z przewaga uszkodzemia mézdzku o nieustalonej

etiologii (naczyniopochodne? PML?). Uzaleznienie mieszane.

Badanie neuropatologiczne: W obrazie histopatologicznym przypadku stwierdza sie
dwa odrebne procesy patologiczne.

Proces pierwszy ma cechy zespolu demielinizacyjnego ograniczonego w istocie do
struktur pnia mézgu, a przede wszystkim mézdzku. W pniu mézgu w tym przede
wszystkim moécie i opuszce, a w znacznie mniejszym stopniu w §rédmoézgowiu ma on
charakter licznych, rozsianych ognisk demielinizacyjnych, Zle odgraniczonych od
otoczenia 1 zlewajacych sie ze soba. W innych obszarach takich jak konary $rodkowe
i dolne mozdzku i okolica oliw dolnych proces demielinizacyjny ma charakter rozlany
choé mozna dostrzec, 2e stanowi on nastepstwo zlewania sie mniejszych ognisk
demielinizacyjnych. "Samodzielne™ ogniska demielinizacyjne wystepuja na ogét w
bardzie] grzbietowyeh czesciach pnla, w klerunku podstawnyem maja coraz bardziej
charakter zlewny. Ogniska derielinizacyjne pojedyncze i rozlane wykazuja rézny
stopien rozpadu mieliny 1 odmienny obraz komorkowy. W ogniskach drobnych, rozpad
fhieliny jest na egot niepetny, wystepuja tu llczne makrofagi, giéwnie okolonaczyniowe,
przewaza rozplem mikro- 1 astrogleju, a przede wszystkim bardzo znaczne namnozenle
oligedendrogleju z duzymi fmetachromatycznymi jadrami, niekiedy zawierajacyml
wyraznie uksztaltowane ciata wtrgtowe, czasem potozonymi na réznej kwasochionne]
eytoplazmie. Duze ogniska demielinizacyjne calkowicie pozbawione ieliny
eharakteryzuje rozrzedzenie peeteza i zmniejszona komérkowe$é. Rozlegle obszary
tkanki pekryte sa makrofagami, na ogét z wyptukana cytoplazma, z kidrych czesc
wykazuje Zageszezenia okolonaczyniowe, | astroglejem wykazujacym badz zmiany
fegresywne, badz wreez przeciwnie charakteryzujacymi sie wyraznymi cechami
transformaeji gemistocytarnej. Dos¢ liczne gemistocyty wykazuja obecno$é duzych
*dziwacznych” jader blastomatyczaych. Nieliczne sa oligodendrocyty z przerostymi
fetachromatycznymi jadrami. Jesli wystgpuja to przede wszystkim na obwodzie ognisk.



Szczeg6lnie nasilony proces demielinizacyjny wystepuje w mézdzku, obustronnie przy
wiekszej intensywnos$ci w p6tkuli prawej. W obu pétkulach zdemielinizowana jest cata
istota rdzenna, z zachowanymi resztkami ostonek w otoczeniu jader zgbatych i na
pograniczu z kora. Tu widoczne sa liczne drobne ogniska swiezej demielinizacji. Proces
demielinizacyjny obejmuje z réznym nasileniem istote biata kory mézdzku. Pogranicze
rozlegtych ognisk demielinizacji 1 istota biata zakretdw znamionuje sie znacznym
namnozeniem mikro- 1 astrogleju z bardzo duzym udziatem przerostych
metachromatyczanyeh jader oligedendrocytéw, kidre miejscami stanowia dofinujaca
populacje komorkowa. Rozlegte ogniska demielinizacyjne - ubogokomorkewe, pokryte
"wyptukanymi makrofagami wéréd kidryeh wystepuja regresywne 1 gemistocytarne
astrocyty, astroeyty z blasiomatyeziymi jadrami ofaz bardze nieliczae jadra
oligedendrogleju. Ogniske demielinizaeji w prawej péticuli mozezku eharakieryzuje sie
odeinkewo bardze zhaezhym przekrwieniem z obeenefeiq Smugewatyeh |
oketenaczyniewyeh wybreezyn. Pejedyneze aghiska demielinizacyjne wystepuja penadie
w srédmezgewiu. Strulury pétkul mézgy 1 Miedzymeézgewia zmian demielinizacyinyeh
fie wykazija. Speradyeznie speikaé mezna jedynie pewiekszene mefachrematyezne
jadra Qligedendrecyiow.

Drugi proces, ma charakter uogélniony i obejmuje wszystkie struktury mézgowia nie
wylaczajac tych w ktérych wystepuja zmiany demielinizacyjne. Ma on charakter
mikroropni réZznych rozmiarbw i zaawansowania procesu patologicznego oraz
zakazonych zatoréw naczyniowych obejmujacych naczynia réZznego Kkalibru i
wywotujacych z ich strony zréznicowana reakcje. Pospolitym zjawiskiem jest
wystepowanie zbitych ugrupowan mikroorganizedw wypetniajacych catkowicie $wiatto
drobnego naczynia lub potozonych wsrod biatokrwinkowych elementéw morfotycznych
ze znaczng przewaga leukocytéw obojetnochtonnych. Sclana wypetnionego w ten sposéb
naczynia jest na ogét nacieczona na cate] swojej szerokosci, choé¢ nierzadko proces ten
jest bardziej nasilony od strony swiatta naczynia. W innych przypadkach zmianom w
sclanle naczynia towarzyszy rozlegly zapalny naciek okotonaczyniowy w tkance. Nie
rzadko spotyka sle réwniez obrazy gdy nacieczona Sclana naczynia otoczona jest
wieficem nacieku oddzielonego od niej pietscienier niezmienionej tkanki. Oczywiscle
widoczne sg réwniez naczynia wypetnione masami biatokrwinkowyri bez widocznych



mikroustrojow, a takze liczne rozsiane naczynia z naciekami okolonaczyniowymi bez
widocznych zmian w ich $wietle. Mikroropnie wyrdzniajace si¢ udzialem w ich skladzie
obojetnochlonnych leukocytow wystepuja zarowno w strukturach szarych i biatych.
Charakteryzuje je szerokim spektrum morfologicznie od niewielkich grudek lub
zageszczeniem elementow zapalnych w sasiedztwie naczyn potozonych na niezmienionej
tkance do masywnych ognisk rozpadu tkanki pokrytych gléwnie hematogennymi
elementami zapalnymi, nierzadko z domieszka krwinek czerwonych. Jak wspomniano
wéréd elementéw hematogennych, dominuja leukocyty obojetnochionne. Czesto w
utkaniu mikroropni widoczne s3 skupienia mikroorganizméw. W czeSci mikroropni
dopatrze€ sie mozna zarysow zawartego w nim naczynia. Wieksze mikroropnie otoczone
sq szerokim pasem obrzeklej tkanki. Analogiczne zmiany stwierdzié mozna w oponach
miekkich, wykazujacych cechy rozlanego procesu zapalnego, zageszczajacego si¢ wokoét
naczyfi. Znamionom zapalnym towarzysza zmiany krwotoczne, réznego nasilenia i
charakteru. Najdelikatniejsze maja charakter smuzkowatych i okolnych wybroczyn
towarzyszgcych przekrwieniom naczyn. W okolicy czotowej i ciemieniowej lewej
widoczne sa masywniejsze wylewy do przestrzeni podpajeczynéwkowej, przechodzace
na przylegajaca tkanke nerwowq. Ich cechg charakterystyczng sa obfite nacieczone kieby
naczyniowe potozone wéréd mas krwi wypetniajacej przestrzef podpajeczynéwkowa.
W okolicy ciemieniowej lewej wylew do przestrzeni podpajeczynéwkowej przechodzi
na utkanie kory moézgu niszczac ja rozlegle. W innym miejscu w korze tworzy sie
"nadzianka krwawa" zwigzana z masywnym wnikaniem do tkanki mas krwi wzdiuz
poszerzonych przestrzeni okolonaczyniowych. MigZszowe ogniska krwotoczne otoczone
sqa pasem obrzeklej tkanki. W kilku okolicach kory stwierdzono drobne ogniska
rozrzedzenia tkankowego, bez neurocytéw i ze zbuozata populacjg glejowa tworzace

pola tzw. "pustej martwicy”.
Rozpoznanie neuropatologiczne: Leucoencephalopathia multifocalis progressiva trunci
cerebri et cerebelli. Encephalitis metastatica. Emboliae septicae multiplices disseminatae

cerebri.

Prof.dr hab. M.J. Mossakowski
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Rozpoznanie kliniczne Zespék nabytege niedoboru odpornesei. Rezsiane
zmiany w centralmym ukiadzie nerwowym 2z przewage
uszkodzenia mézdzku /naczyniopochedne?, PML?/ © Rie-
ustalonej etiologii. Uzaleznienie mieszane.

waga mézgu utrwalonego 16060 ¢
Symetria zachowana

Znieksztalcemia $cieta opuszka, artefak- rowki
tycznie uszkodzomy mdzdzek

zakrety

Opony W lewej pokkuli mézgu w okolicy centralnej na wysekesei brzegu
gérnege duza wybreczyna, podiuzna, wwarda
Przestrzenie podoponowe

Naczynia podstawy bez zmiam miazdzycowych

Przekroje przez pétkule w plaszczyZnie czolowe]
W obu pékkulach drobne /wielko$ci grochu lub fasoli/ wybreczyny.
Komory boczne i komora III mposzerzone.

PienA

Mézd2ek W istocie biakej mézdzku obustronnie widoczne miieregularne

ogniske patologicznie zmieniomej tkanki, bardziej nozlegie
po stronie prawej

Rdzen Rie sekejomowano

Rozpoznanie makroskopowe Obducent
Leucoencephalopatihia multifocalis )
progressive. Eoci haemorrhagici multi= BF8f: M- J-Mossakownskt

pliees heemisphaerii eerebri/ wiriusgque.
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Rozpoznanie kliniczne :Zespék nabytege niedoboru odpornosci. Rozsia-
ne zmiany w centralnym uk¥adzie nerwowym 2z
przewag@ uszkodzenia mézdzku /maczyniopochod-
ne? PML?/ o nieustalonej etiologii. WUzalez-
nienie mieszane.

Zakazony podobno przed 6 laty. Przed 3f laty leczony w klinice w
Gdansku, nie ustalono z jakiego powodu. Przed 14 laty skomplikowa-
ne ztamanie prawej nogi /uraz w czasie stuzby w wojsku/.

Dwa tygodnie przed przyjeciem nagle pojawiky si¢ zaburzenia mowy i
ruchy mimowolne prawejj koriczyny gérnef oraz trudnosci w chodzeniu.
Kontakt z pacjentem trudny, powierzchowny, chory senny, mowa dyz-
artryczna. Przedmiotowo w zakresie narzedéw wewnetrznych, poza po-
wiekszemiem watroby na péttora palca, nie stwierdzomo zmiamn.
Pedejrzewane toksoplazmoze. W wykomamym CT mézgu nie stwierdzono
6bFazu eharakterystyczmego dla tokso, mime to pacjent otrzymywal
leezenie p/toksoplazmozie - nie uzyskano poprawy. Konsultamt meuro-
leg rezpezhat zespot mozdzkewy 2z wyrazme ataksje 1 §ugerow®t dodat-
kewe ebeeneéc egnRiskewych zmiah w placie czolowym. W kolejnym bada-
€T mézgu ebraz Aie ulegt zmianie., W wykenanym eche serea Aie stwiel
dz8Re FéWARiez materiaky zakrzepewe- zaterewege Aa zZastawkaeh,
Klinieznie stan eherege E@gél‘%i%& sie, narastaty réwnAlez objawy
AReureleglesne. OtFzymywat dexaven., fannitel, daraprin, Aizeral, ke
paryne, sylfediazyne. Zmart z ebjawami Alewydelnesek  krazeniowej,

CT mézgu z 20.12.96r - w prawej péHatli mézdzku nieregularmy hypo=

densyjny obszar nie ulegajacy wzmocmiemiw po podaniu Srodka cie-

niujacego, nie wykazujacy efektu masy, odpowiadajgcy majprawdopo-

dobniefj zmianie naczyniopochoamejj w przebiegu zmian zapalmych.

Uktad komorowy nie poszerzomy i nie pnzemieszczony.

Wynik badania immunologicznego: Leukampyy2 6400, limfocyty 448,
Ccb4 57, CD8 268, CDh4/CD8 0,214

P-ciata tokso w surowicy megattywme.

Wynik sekcji ogdlnej /22.01.1997 = dr med. Z.Kamimski/:

Endocarditis verrucosa ostil venosi et arteriosi siimistri.
Bronchopneumoniaz media sinistra. Cachexia.






