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Myelodysplasia-syndroma

Dr. Bartyik Katalin, dr. Németh Istvan, dr. Maréti Agnes

SZTE Gyermekklinika, Pathologiai Intézet

Esetbemutatds
16 éves fii

o Klinikai felvétel: 2007. 09. 18-4n a B részleg F-O-G-i osz-
talyra

o Anamnesis: 6 hete firadékonyabb, sokat alszik, €étvdgytalan,
fogyott, visszatérd ldzai vannak, antibioticum, ldzcsillapitds
mellett 2-3 nap ldztalan, majd ismét ldzas.

o Felvétele napjan szdjzar alakult ki, siirgdsséggel retro-
tonsillaris tdlyog miatt abscesstonsillectomia tortént, 10 cm?
rendkiviil blizos, siiri gennyet tdvolitottak el.

o Gyulladt szovetb6l vérzés indult, emiatt transfusiot kapott €s
Clindamycint i. v.

o Felvételkor vérképe: Htk: 33% Hb: 116 g/l Fvs: 8400 Thr:
135.000

o SGOT: 60 SGPT: 112 GGT: 175 U/

o Postoperativ szakban dllandé magas ldzak miatt 09. 21-én
dtadds a B részleg gyermekosztdlydra.

o Ekkor vérképe: Htk: 29% Hb: 97 g/l Fvs: 2 400 Thr: 175.000
Se: 39,8 Ly: 55,6 Mo: 4,6%

o Fizikdlis statusa: néhdny babnyi, borsényi nyirokcsomé a nya-
kon, mdj 4 cm, [ép 4 cm

o CRP: 27 mg/l

o 09. 24. F-O-G-i konzilium: nyakon 5-25 mm-es nyirokcso-

mék, mdj, 1ép novekedett mononucleosis valészini. EBV,
CMV vizsgdlatot elinditottdk.
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Folyamatos ldz miatt az antibioticumot Dalacinnal kiegészi-
tették.

09. 26-dn ldz, hepatosplenomegalia fokozédésa, pancytopenia
miatt dthelyezés az A részleg onkoldgiai osztélydra.

Ekkor vérképe: Htk: 29% Hb: 97 g/l Fvs: 2000, Thr: 113 000
Neu: 48 Ly: 45,2

Mo: 4,5 Eo: 1,3 Ba: 1% Retic.: 2%o

CRP: 26 PCT: 0,37 mg/l LDH: 2118 U/l Ferritin: 5798 ng/ml
SGOT: 69 SGPT: 79 GGT: 333 U/, vesefunctio normalis,
EBV: IgM, IgG, EBNA: pozitiv

Egyéb virusok (CMV, HSV, hepatitis, Parvo B 19, toxo-
plasma) negativ

Antibioticum: Klacid, Dalacin

Viltozatlanul folyamatos 14z, bérén erythema, hepato-
splenomegalia.

1. csontveld (aspiratio): 09. 26.: hypoplasticus csontveld

2. csontvelé (Yamshidi biopsia): 10. O1.: Fénymikroszkép:
MDS valészinii

folyamatos ldz miatt antibioticum vdltds: Zinacef, Brulamycin,
Fortum

Steroid, Mycosyst, Neupogen

10. 04.: Garatbol a miitéti teriileten szivargd vérzés

F-O-G-i vérzéscsillapitds, FFP, folyamatos thrombocyta p6tlés
vérzés megsziint.

CRP: 50 mg/l, PCT: 0,23 mg/ml

HC: mindvégig steril

Neupogen ellenére csdkkend granulocyta szdm

10. 08.: Vérképe: Htk: 30% Hb: 100 g/l Fvs: 3000 Thr: 26 000
(folyamatos vvt, thr adds mellett) Pa: 2 Se: I Ly: 53 Mo: 38
At: 6%

Egyéb laboreredményei: elektrolyt normadlis, SGOT: 164
SGPT: 77 GGT: 993 U/

Se Bi: 83,9 dir: 68,1 pmol/l Creat.:135 pmol/l UN: 12,9
mmol/l LDH: 3490 U/l

Hasi UH: nagyfoku hepatosplenomegalia, ascites

10. 08. 21:45: 2x hanyt, beszéde elkent, kissé zavart, de
kérdésekre adekvdtan felel, 1dz 38,2°C, verejtékezik, garatban
vérzés nincs, O, saturatio esik

X. 02-t61 kapott vérkészitmény: Vvt: 8 E, thr: 48 E, FFP: 8 E
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o 24:00: ITO-ra helyezés

o Mrtg: hilusi lympadenomegalia, egyéb kéros nem ldthaté

o O, adds: sat. javul, szdjiiregb0l szivarg6 vérzés, FFP, Thr susp.
adds, vérzés megsziint

o 05:00: garatb6l massziv vérzés indul, tachypnoe, dyspnoe

o folyamatos resuscitatio 2 6rdn keresztiil 1x volt részlegesen
sikeres

o 07:00: exithus lethalis

o Dg: MDS, acut malignus EBV infectio

o DTE: X-hez kotott lymphoproliferativ betegség -XLP
(SH2D1A) gén negativ

Az SZTE Pathologiai Intézetében TG. 17 éves fii csontveld
aspirdtumat és Jamshidi biopszidjat a POTE Pathologai Intézetével
konzultdlva (Prof. Pajor Ldszl6) értékeltiik, majd az autopszids vizsgdlatot
végeztiik el.

Az elsd csontveld aspirdtumban acut leukaemidt nem tdmogaté
cytoldgiai kép mutatkozott, az FCM vizsgdlat alapjdn 3,6% csontveldi
blasttal, valamint 30,5% kis lymphocytdval. Az elsd csontvel6i minta-
vételt 5 nappal kovetdéen tjabb csontveld aspirdci6, valamint Jamshidi
biopszia tortént. A csontveldkenet cytolégiai képe ismét elvetette acut
leukosis fenndltdt, az FCM vizsgdlat alapjan 8,2% csontvel6i blast és 15%
kis lymphocyta volt azonosithat6. A csontveléhengerben myelodysplasia-
ra utalé myeloid érésgdtlds, megaloblastos jelek, micromegakariocytosis,
valamint grade II-es rostszaporulat ldtszott (1. kép). Emellett a biopszia-
ban kis lymphocytdk dontéen T sejt (CD3+) fenotipustinak bizonyultak,
blastos transzformdcié jelei nélkiil.

A boncolds sordn a csontveld makroszképosan hyperplasids volt,
hepatosplenomegdlidval, persistdlé thymussal (2. kép). Mikroszképosan a
csontveld szerkezete felbomlott, amelyben az el6zetesen ldtottaktdl
eltéréen a kis lymphocytdkndl nagyobb, szabdlytalan magvd,
cytolégiailag atipusos, immunhisztokémiailag CD3+, MPO-, Lysosyme-,
CD20-, CD34- lymphoid proliferdcié mutatkozott (3. kép). Ezek a T
sejtek ugyancsak cytotoxikus (CD8+, TIA-1+) fenotipussal is birtak.
Hasonl6é képet littunk a thymusban, a lépben, a mdjban, valamint a
tonsilladgy koriili ulcero-necroticus folyamat fekélyalapjdban (4. kép). A
keringésbe is bejutott atipusos cytotoxicus T sejtek a tiidokben
alveolocapillaris blokkra utalé szoveti képet hoztak létre, amely silyos
generalizdlt hypoxids kdrosoddst okozhatott (5. kép). Erre utal az agyban
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latott kifejezett Purkinje sejt deplécié. A postmortem clonalitdsi teszt
(Prof. Pajor Ldszl6) T sejtes monoclonalitdst igazolt.

A fentiek alapjan a latott rendkiviil gyorsan progredidl6 tébb szervi
elégtelenség a klinikailag igazolt acut Epstein-Barr virus (EBV) fertézés,
valamint a morfolégiailag ldtott myelodysplasia és a napok alatt kialakult
T sejtes lymphoproliferdcié ,,hdrmas harapéfogdjaban™ helyezkedik el. A
klinikai és morfolégiai kép szokatlan, mert EBV fert6zés kapcsdn
legtébbszor benignus B sejtes lymphoproliferdciét latunk (mononucle-
osis), amelyet a virus ellenes T sejtes vélasz sziintet meg. Ritkdn azonban
ez a T sejtes vélasz periférids T sejtes lymphomdba, ill. lymphoprolifera-
tiv betegségbe (LPB) progredidl (1. dbra). Az EBV+ T sejtes LPB spekt-
ruma a kevésbé aggressziv nem neoplasztikus chronicus LPB-t8]l az
aggressziv fulmindns, napok alatt bekovetkez6 clonalis LPB-ig terjed (2.
dbra). A jelen esetben ldtott, magas mortalitisi EBV+ fulmindns clonalis
T sejtes LPB a napokkal a haldl eldtt kérismézett myelodysplasids
szindréma talajdn johetett létre, azonban megjegyezhetd, hogy maga a
EBV kividltotta cytotoxicus T sejtes vdlasz is myelosuppressiv hatdsu,
amely a folyamat accelerdci6jat és a fatdlis kimenetelt el6segithette (3.
abra).

abra Myelodysplastlcus Jelensegek / myelofibrosis, T lymphocyto-
sis, AML/ALL ©
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2. dbra. Myelodysplasticus jelenségek / myelofibrosis, T lymphocyio-
sis, AML/ALL O
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5. abra, Tud Alveolocaplllans bloi(k

111



