ANNALES
UNIVERSITATIS MARIAE CURIE-SKLODOWSKA

LUBLIN — POLONTA
VOL. XXXIV, 15 SECTIO D 1979

Pracownia Anatomopatologiczna Wojskowego Szpitala Okregowego w Lublinie
Kierownik: doc. dr hab. med. Michal Gérski
Oddzial Wewnetrzny Wojskowego Szpitala Okregowego w Lublinie
Ordynator: dr med. Zygmunt Wysokinski

Michal! GORSKI, Wladystaw CHOJECKI

Choroba Whipple’a

Bonesus Jbmnnas

Whipple’s Disease

Lipodystrophia intestinalis — choroba Whipple’a (ch, Wh.), opisana po raz pierw-
szy w r. 1907, uwazana byla poczatkowo za schorzenie rzadko wystgpujace. Do
r. 1961 ogloszono w piSmiennictwie §wiatowym okolo 100 przypadkdw (13). W na-
stepnych latach pojawilo sie w piSmiennictwie zagranicznym bardzo wiele doniesien
na temat tego schorzenia. I tak Maizal i wsp. (12) przedstawili 19 wlasnych oraz
54 przypadki zebrane z literatury. Pequignot i wsp. (13) opisali réwniez 54 przy-
padki postaci plucno-oplucnej ch. Wh. oraz wlasny przypadek rozpoznawany poczgt-
kowo jako sarkoidoza. W piSmiennictwie krajowym natomiast ogloszono jedynie kil-
ka przypadkéw ch. Wh, Miedzy innymi Kurasz (7), Wacker i wsp. (15) oraz
Wrzotkowa i Senyk (16).

Etiologia schorzenia nie jest w peini wyja$niona. Anderson i Scotti (1)
wymieniajg dwie gidwne hipotezy tlumaczace patogeneze ch. Wh. Wedlug pierwszej,
mechanicznej lub zapalnej, pierwotnym uszkodzeniem objete sg niektére odcinki od-
prowadzajacych drog chionnych. Wedtug drugiej pierwotnie ulega zaburzeniu meta-
bolizm thuszczé64w i1 weglowodanéw. Najwiecej zwolennikéw wyraza poglad, ze ch. Wh.
wywolana jest zakazeniem drobnoustrojami. Clancy i wsp. (2) wyhodowali z we-
zia chionnego chorego na ch. Wh. paciorkowca o-hemolizujgcego (formy pozbawio-
nej Sciany komérkowej — CWD) i zakazili hodowlg tych mikroorganizméw krélika,
wywolujac u niego uogélniony proces chorobowy, charakteryzujgcy sie gromadze-
niem PAS-dodatniego materialu w makrofagach. Autorzy uwazajg, Ze mikroorga-
nizm ten jest etiologicznie specyficzny dla ch. Wh. Taylor-Robinson (12) na-
tomiast sadzi, Ze przyczyng wywolujgcg mogg byé réine drobnoustroje. James
i Haubrich (6) znalezli w ch. Wh. laseczki barwigce sie dodatnio wg metody
Schiffa w Scianach tgtniczek serca, watroby, Sledziony, nerki oraz pluc. Lugwig
i wsp. (10) obserwowali w ch. Wh. w materiale ze zmian zapalnych na zastawkach
serca komoérki zawierajace cialka o sierpowatym ksztalcie (SPC). Autorzy uwazaja,
ze rozmazy z krwi chorych moga zawieraé¢ biale krwinki z tymi tworami. Wedlug
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najnowszych pogladéw, ch. Wh. jest schorzeniem dysmetabolicznym. Przyczyne pier-
wotng stanowi uszkodzenie przez bakterie funkcji makrofagéw. Uszkodzone makro-
fagi nie sg w stanie wylapywa¢ i transformowaé substancji antygenowych oraz prze-
kazywaé informacji genetycznej limfocytom produkujacym przeciwciata (3). Pomimo
tych licznych doniesiet etiopatogeneza ch. Wh. nie jest dostatecznie wyja$niona
i Lie (9) uwaza, Ze schorzenie to jest jedng z zagadek medycznych do dzi§ nie roz-
wigzanych.

Ch. Wh, wystepuje przewaznie u mezczyzn w wieku okolo 50 lat. Stosunek za-
chorowan mezczyzn do kobiet jest jak 10 :1 (5).

Najczestsze objawy choroby to biegunka, utrata wagi, béle brzucha, goraczka,
béle stawbw, powiekszenie wezléw chlonnych. Rzadziej wystepuje przebarwienie
skéry i niskie ci$§nienie krwi, niekiedy obrzeki (11). Poszczegblne objawy mogg wy-
stepowaé nieréwnocze§nie i nieraz oddziela je od siebie okres kilku lub kilkuna-
stu lat.

Schorzenie to obejmowaé¢ moze nie tylko przewdd pokarmowy (glownie jelito
cienkie) i wezly chlonne, ale réwniez inne liczne narzady. Feurle i wsp. (4)
przedstawili 3 wtasne i 32 przypadki zebrane z pi$miennictwa, w ktérych wystapily
zaburzenia neurologiczne. U jednego z pacjentéw autorzy znalezli w plynie mézgo-
wo-rdzeniowym komérki zawierajgce PAS-dodatnie ziarnisto$ci. Pequignot
i wsp. (13) omawiajg postacie plucno-oplucnowe ch. Wh. Bardzo czesto wystepuja
artralgie oraz wysiekowe zapalenie obejmujgce zar6wno mate, jak i duze stawy (8).
Schorzenie moze imitowaé uogélniony proces nowotworowy, reumatoidalne zapale-
nie stawéw, dawaé objawy ,,0strego brzucha”, oraz szereg zaburzen dotyczacych roz-
nych narzadéw. Rozpoznanie wiec, szczegblnie w poczatkowym okresie, jest trudne,
a badaniem podstawowym, decydujacym o rozpoznaniu, jest biopsja wezla chlonne-

go lub $luzéwki przewodu pokarmowego i stwierdzenie w komérkach obecnosci sub-
stancji PAS-dodatnich.

OPIS PRZYPADKU

Przypadek wlasny dotyczy 62-letniego mezczyzny hospitalizowanego
dwukrotnie w Sgzpitalu Wojskowym w Lublinie (hist. ch. 1621/77,
i 3673/77). W czasie pierwszego pobytu leczy!l sie z powodu dolegliwosci
bélowych kregostupa i konczyn dolnych, ostabienia, spadku na wadze oraz
okresowych biegunek. Wypisany po miesigcu z poprawsg, z rozpoznaniem
osteoartropatii. Ponownie przyjety po 5 miesigcach z powodu postepu-
jacego ostabienia, chudniecia, uporczywych biegunek i stanéw podgorgcz-
kowych. W czasie choroby stracil na wadze 15 kg. Badaniem przedmio-
towym w czasie drugiego pobytu stwierdzono ogdlne wyniszczenie oraz
powigkszone wezly chlonne nadobojczykowe. Innych odchylen od normy
w narzadach wewnetrznych fizykalnie nie stwierdzono.

Podejrzewajac chorobe nowotworowg wykonano szereg badan i stwier-
dzono nastepujace odchylenia od normy: OB 26/36, 60/100, Hb 8,4 g%,
eryt. 2 730 000, wsk. 0,98, leuk. 5260, hypo- i dysproteinemie: bialka cal-
kowite 6,73 g%, albuminy 3,64 g%, globuliny 3,09 g%, A/G 1,1, w elektro-
forezie: a, 6%, a, 8,6%, B 10,8%, v 26,4%, poziom cholesterolu w surowicy
krwi 73 mgh, glukozy 49 mg%, zelaza 35 y%, lipazy 5 j. met., seromu-
koidu 126 mg% oraz znaczng niedokwasnos¢ tresci zolgdkowej.
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Rentgen klatki piersiowej — pluca o cechach rozedmowych, niewiel-
ka ilo$¢ plynu w lewym kacie przeponowo-sercowym. Wlew doodbyt-
niczy — jelito grube bez odchylen od normy. Pasaz przewodu pokar-
mowego — bliznowate znieksztalcenie opuszki dwunastnicy, jelito biod-
rowe z niewielkg komponentg spastyczng. Cholecystografia i urografia
— w normie. Gastroskopia — obraz $luzéwki o cechach niezytu zaniko-
wego.

Biopsja $luzéwki zolgdka — ogniskowo =zaznaczony obrzek, obfite
nacieki zapalne, zwlaszcza komoérek plazmatycznych, pojedyncze naczy-
nia chlonne o nieco poszerzonym S$wietle oraz makrofagi zawierajace
ziarnistosci PAS-dodatnie. Biopsja wezla nadobojczykowego — w obra-
zie histologicznym wezla chlonnego caltkowite zatarcie utkania wezla.
Widoczne jamki zawierajgce bezpostaciowe sudanofilne masy. Na obwo-
dzie jamek liczne komoérki olbrzymie oraz komérki piankowate. Niektére,
zwlaszcza mniejsze, jamki wystane $rodblonkiem. Ogniskowo widoczne
wléknienie oraz liczne makrofagi zawierajgce ziarnistosci PAS-dodatnie.

Po rozpoznaniu ch. Wh. zmieniono dotychczasowe leczenie przeciw-
biegunkowe i ogélnie wzmacniajace (Enteroseptol, witaminy, zelazo) i za-
stosowano antybiotyki. Po krétkim okresie podawania penicyliny i strep-
tomycyny zastosowano tetracykliny z nystatyna oraz Encorton. Rowno-
czesnie stosowano przetaczanie masy krwinkowej oraz leczenie witami-
nami. Juz w trzecim dniu leczenia uzyskano ustgpienie stanéw podgo-
raczkowych oraz biegunki. fLigcznie leczenie antybiotykami trwalo mie-
sigc. Chory zostal wypisany do domu bez dolegliwoéci z przybytkiem wagi
10 kg, skierowany do dalszego leczenia sanatoryjnego.

Przedstawienie tego przypadku jest uzasadnione, poniewaz niewiele
publikacji w piSmiennictwie krajowym podejmuje ten temat. Na uwage
zastuguje rozpoznanie, ktérego dokonano na podstawie biopsji odlegtego
od przewodu pokarmowego wezla chlonnego. Przyzyciowe wykrycie ch.
Wh. umozliwilo zastosowanie wlasciwego leczenia i doprowadzenie do
ustgpienia objawow choroby.
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OPIS MIKROFOTOGRAFII

Ryc. 1. Fragment wezta chlonnego. Barwienie H+E. Pow. okolo 150X. Calko-
wite zatarcie utkania wezta chlonnego. Jamki zawierajg bezpostaciowe masy. Ko-
moérki piankowate i olbrzymie wy$cielaja §ciany jamek.

Ryc. 2. Fragment wezla chionnego. Barwienie H+E. Pow. okolo 400X. Jamka
wy$cielona komérkami piankowatymi i olbrzymimi.

Ryec. 3. Fragment wezla chionnego. Reakcja PAS. Pow. okolo 400X. Calkowite
zatarcie utkania wezla chionnego. Liczne makrofagi zawierajg PAS-dodatnie ziar-
nisto$ci.

PE3IOME

B nannoi pabore omnmcan cayuant 3aboneBanusa JeinmiA. Pacmosuauue 60Je3HM
IIpOBEJM Ha OCHOBe Oyoncum auMdaruiecKux y3j0B. JleueHue aHTUOMOTHMKAMU YIIyH-
INJI0 COCTOAHME TAXKENO060JBHOTO.

SUMMARY

A case of the Whipple's disease is reported. The diagnosis was determined on
the basis of the biopsy of the supraclaviculare lymphatic node. The application of
antibiotics affected improvement of the grave state of the patient.

MICROPHOTOGRAPHS

Fig. 1. A fragment of the lymphatic node. H+E staining. Magn. ca 150X, The
lymphatic nodes have lost their normal architecture. The cavities contain an amor-
phous substance. The foamy cells and multinucleated giant cells line the covities.

Fig. 2. A fragment of the lymphatic node. H+E staining. Magn. ca 400X. The
foamy cells and multinucleated giant cells line the cavity.

Fig. 3. A fragment of the lymphatic node. PAS-reaction. Magn. ca 400X. The
lymphatic nodes have lost their normal architecture. Numerous macrophages contain
PAS-possitive granules,



