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2001. junius 18-4an a hajnali érakban makoi iigyelet kérte a 8 honapos csecsemd
felvételét a Fert6z6 Koérhazba varicella phlegmone, pneumonia miatt. Anamnesisében
recidiivdlé obstructiv bronchitis, tejfehérje érzékenység, gastro-oesoj.nagealis reflux
szerepel.

2001. 06. 18. reggel 9 éra: A Fertdzd Korhdzban:

Belszervi fizikdlis statusa: varicellds bérelvaltozasok, phlegmone nyakon, arcon kéz-
labfejoedema, felilletes légzési hang a tiidok felett, nydgdécselés bélhangok nem
hallhaték.

Laboreredményei: ~ Q: se: 0,57 Na: 130 mMol/l SGOT:109 U/l
Htk: 0,36 ly: 0,35 K: 6,0 mMol/l SGPT: 130 U/l
Hgb: 122 g/l mo: 0,08 UN: 15,9 mMol/l ALP: 988 U/l
Fvs: 4500/microl ~ Thrombocyta: 50 000  Of: 48 g/1 Amylase: 31 U/1

Mellkas rtg felvétel: Fekvd helyzetben a jobb oldalon a rekesz nem vehetd ki, felette

a mellkasfalra csicsig felterjedve ujjnyi széles folyadék lithat6. A jobb hilussal
osszefiiggésben kifejezett kotegezettség, a kzépso lebeny vetliletében didnyi arnyékolt-
sdg l4that6. Pleuropneumonia I. d.

Therdpia: Virolex infiizié (125 mg 6 6rdnként) Rocephin i. v. Netromycin i.v.
Digoxin Furosemid 21/min oxygen orrillesztéken 4t.

2001. 06. 18. 10 éra 45 perc:

Kérhdzunkba torténd éatvételét a massziv antibiotikum és tilneti therapia ellenére
klinikai dllapotdnak rosszabboddsa indokolta. Belszervi statusa: igen silyos dltaldnos
allapot. Sapadt, cyanoticus bérszin, bevérzett varicellds eruptiok, phlegmone, petechidk,
kifejezett grunting. Gyengiilt légzési hang a jobb tiid6fél felett, megnyult exspirium.
Extrém puffadt hasat, paralyticus ileust, hepatosplenomegaliét (hepar-4 c¢m, lien-1,5 cm)
tachycardias szivmilkodést, rossz periférias keringés. Haematuria, savhaematinos
gyomortartalom.
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Therdpia: Pentaglobin, magas concentrdciéban oxygen orrillesztéken 4t.
20001. 06. 18. 10 dra 55 perc:

Keringés-, légzésleallas tortént. Teljes cardiorespiratoricus resustitatiot kdvetden 11
6ra 15 perckor exitus lethalis kovetkezett be.

Post mortem lumbalpunctio: Liquor rutin: glucose: 0,9 mMol/1. Fehérje: 46 mg%.
Klé6r: 112 mMG6l/1. Liquor varicella zosie: virus ellenes IgM ellenanyag pozitivitds.

Klin. dg.: Toxicus varicella. Pneumonia. Ptx. Cardiopulmonalis insuit.
A boncolds sordn észlelt eltérések:

Bér: beszaradd, részben pirkos, részben bevérzett és lobos eruptidk. Tidd: minden
lebenyben vérzés, alsé lebenyekben gécos pneumonia, a jobb alsé lebenyben 2 cm
atmérdjii talyog?, elgennyedt infarctus?, a jobb melliirben heveny rostonyas-gennyes
mellhdrtyagyulladds (exsudatum: 20 ml). Generalizdlt lymphadenomegalia és hepato-
megalia. Agyvizeny6. Anasarca diffusa.

Mikroszképos észleletek: A nyirokcsomdkban, a majban, a lépben, a csontvelében, a
tiidében, a pancreasban, a vesében, a lagyagyhartyan, a submandibularis nyalmirigyben,
a harantcsikolt izomszdvetben és a dermisben polyclonalis lymphoid sejtes besziirédés
keletkezett, amelyhez macrophagok, neutrophil és eosinophil granulocytdk keverednek.
Sok a cytotoxicus T-lymphocyta. CD30" nagy anaplasids sejtek nincsenek. Az infiltratio
a tiidében az artériakat transmuralisan besziiri és a jobb als6 lebeny artéridiban masod-
lagosan thrombosist hoz létre, distalisan elgennyedt infarctusok ldtszanak. Tovébbi elté-
rés az acut purulens bronchiolitis és a gécos bronchopneumonia. Az erupti6kban virus-
inclusiok, ill. gennyedés nem észlelhetd.

Epicrisis: A halalt multiplex, elgennyedt tiidéinfactusok, bronchopneumonia,
fibrinosopurulens pleuritis egyiitt okoztak. Alapbantalom a baranyhimlé-fert6zés kival-
totta polyclonalis lymphoproliferativ betegség, mely a nyirokcsomékat, a 1épet, a mdjat,
a csontvel6t, a tiidot, a lagyagyhartyat, a vesét, a pancreast, a vizsgalt nyalmirigyet, a
harantcsikolt izmot és a dermist szilirte be. Kovetkezményes elvaltozas a tiiddartériak
transmuralis infiltratiéja, a mésodlagos thrombosis, a multiplex tiid6infarctusok, a
bacterialis feliilfert6zodéssel kapcsolatos bronchopneumonia és az acut purulens bronc-
hiolitis. Malignus lymphoma, virus-encephalitis, varicella-pneumonia, tovabbd az
eruptiék gennyedése nem igazolddott.

Megjegyzés: A polyclonalis lymphoproliferativ betegséget herpes virusok (EBV,
varicella-zoster, cytomegalovirus) hozzak létre. Klasszikus példdja a mononucleosis
infectiosa. Az EBV-virus altal fertdzott B-lymphocytakban polyclonalis activatio és
proliferatio jon létre, a folyamatot cytotoxicus T-lymphocytak és a természetes 616 (NK)
sejtek supprimdljdk és a lymphoproliferativ megbetegedés onmagdtél meggydgyul.
Esetiinkben a lymphoproliferativ betegséget varicella-fertdzés valtotta ki. Elettanilag a
vérben CD4:CDS8 ardny 2:1, esetiinkben a helper-suppressor ardnyt nem ismerjiik, igy a
suppressor functiéra kévetkeztetni nem tudunk, NK sejtekre vonatkozéan sincs adatunk.
Varicella-fertdzés jarhat cutan pseudolymphomaval, lymphocytas vasculitis-szel, de
halalos varicella-fertdzés csak immunsupprimalt egyénben jelentkezik (lymphoma, acut
lymphoid leukaemia, transplantatio miatt erélyes immunsuppressio, vagy EBV, Kaposi
sarcoma-virus, AIDS-virus co-infectio). Esetiinkben tarsult EBV fertozés lehet6sége
szébajon. Ezt bizonyité molekuldris vizsgdlé mdédszer intézetiinkben nem 4ll rendel-
kezésre.
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