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Rzadki przypadek retikulohistiocytozy z towarzyszacymi wykwitami skéry
Peaxwuit cnyyait peTMKYJIOTMCTOLMTO33, CONIPOBOXKAAEMBI PAaCLBETOM KOXKM

A Rare Case of Reticulohistiocytosis with Accompanying Cutaneous Eruptions

Podano krétki opis przebiegu klinicznego i zmian patologicznych sek-
cyjnych oraz mikroskopowych retikulohistiocytozy 38-letniej kobiety,
u ktérej rozpoznanie ustalono posmiertnie. Aschoff i Kiyono
w r. 1913 wprowadzili miano ,,uklad retikuloendotelialny” czyli siateczko-
wo-$rodblonkowy (s.8.) dla komérek zwigzanych w sie¢ i rozmieszczonych
w tkance mezenchymalnej calego ustroju (cyt. za 8). Sa to komérki o mul-
tipotencjalnych wlasciwosciach m. in. fagocytozy, ktére w -rozmaitych
biologicznych stanach ustroju przybierajg rézne formy i czynnos$ci. Ponad-
to moga rozrasta¢ sie nowotworowo niszczgc inwazyjng proliferacjg inne
tkanki ustroju.

Pierwsze doniesienie o retikuloendoteliozie (retikulohistiocytozie) do-
tyczy przypadku opisanego przez Otto Ewalda (1) w r. 1923. Ta
grupa choréb ukladu limfatyczno-siateczkowego, charakteryzujgca sie
gwaltowng i szeroko rozprzestrzeniong proliferacjag komoérek retikulohis-
tiocytarnych przede wszystkim w narzadach ukladu limfatycznego i in-
nych tkankach, opisana zostala przez Bodley Scott (1939) i Robhb-
-Smitha (1947) (5, 6) oraz nazwana reticulosis histiocytica medullaris,
aprzez Douglasa, Simmersa i Hitchesona reticuloendothe-
liomatosis. Isrdels (cyt. za 5) w r. 1953 dla podobnych stanéw choro-
bowych zaproponowal nazwe giant cell reticulosis. Wright (9) do tych
stanéw zalicza rowniez chorobe Letterer-Siwe. Istota omawianego scho-
rzenia jest uogélnione bujanie ukladu siateczkowo-$rodblonkowego w po-
staci jego skladnikéw komérkowych, przy czym rozplem nowotworowy
obejmuje w poszczegblnych przypadkach w zupeinie indywidualnym i nie-
réwnomiernym stopniu skladowe tego ukiadu (2, 3, 4, 7).
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OPIS PRZYPADKU

Chora lat 38, pracownik umystowy, nr ks. gt Gr./913/73 przebywala w Kli-
nice Ftizjopulmonologicznej 2 miesigce. Choroba rozpoczeta sie na 3 tygodnie przed
przybyciem do kliniki silnymi bélami w klatce piersiowej i wysoky temperatura
ciala. Leczona ambulatoryjnie przyjmowata chlorocid, tetracykliny i biseptol. Wobec
braku poprawy chorg skierowano do kliniki. W dalszym ciggu utrzymywaly sig
dolegliwo$ci bélowe w klatce piersiowej i okolicy kregostupa lediwiowo-krzyzowego,
kaszel z niewielkim odpluwaniem i temperaturg ciala do 39°C. W trakcie pobytu
w klinice na calej skérze wystgpity bardzo liczne wykwity grudkowo-krostowe,
ktére miedzy innymi interpretowano jako uczulenie na te leki. Stan chorej stale
pogarszat sie, temperatura ciala dochodzila do 40°C, doljczyly sie silne bble sta-
wowo-mieéniowe. Zmiany ‘skérne nasilaty ‘sie,- wystapil znaczny polimorfizm wy-
kwitoéw, obok starych grudkowo—krostowo-zluszczajacych sie, pojawily sie nowe —
krostowo-pecherzowe, .

Badania dodatkowe: Hb. 5,3 — 6,1 g.,, krw. czerw. 2080 tys., krw. biate 12300.
Wielokrotne cytologiczne badania plwociny nie daty wynikéw diagnostycznych. Dwa
razy roéwniez pobierano wycinki skérne i skérno-mie$niowe, w nich tez nie stwier-
dzono zasadniczych zmian chorobowych.

Stan pacjentki szybko pogarszatl sie i nastgpit zgon wéréd objawdéw niewydolno$ci
krazenia i oddychania. Rozpoznanie kliniczne: Sepsis susp. Aspergillosis susp. Lym-
phogranulomatosis susp. Vdricella susp. Dermatomyositis susp. Pneumonia ambila-
teralis. :

Sekeje wykonano w 18 godzin po zgonie, nr prot. seke. 787/73. Z istotniejszych
zmian stwierdzono: na catej powierzchni skéry liczne wykwity grudkowo-krostowo-
-pecherzowe, miejscami zluszczajgce sie. Znaczne powigkszenie watroby i §ledziony
(ciezar 2300 g i 320 g) oraz nieznaczne powiekszenie wszystkich wezté6w chionnych.
Watroba na przekroju barwy szarozéitozielonkawej o zatartym rysunku zrazikowym
z licznymi ogniskami szarozéitymi lub szarociemnoczerwonymi wielkoéci od ziarna
prosa do ziarna fasoli. Sledziona o napigtej torebce, na przekroju wsréd miazgi
ciemnoczerwonej rysujg sie powiekszone grudki miazgi biatej. Na $luzéwce krtani
powierzchowne ubytki pokryte wl6knikiem oraz wybroczynki. Nasierdzie pokryte
grubg warstwg wiléknika, w worku osierdziowym 100 ml stomkowego plynu. Jama
otrzewnowa zawierata réwniez 1000 ml tego ptynu.

Badaniem histologicznym stwierdzono: w watrobie, Sledzionie, wezlach chion-
nych, szpiku kostnym, plucach, nadnerczach, przysadce moézgowej, krtani, mie§niach"
i skérze ogniskows i rozlang proliferacje mniej lub bardziéj dojrzatych komérek
ukladu siateczkowo-§rédblonkowego o charakterze reticulohistiocytosis (ryc. 1—4).

Na podstawie badania sekcyjnego i histopatologicznego ustalono nastepujace
rozpoznanie (w skrécie): Reticulosis histiocytica apparatus lymphatici: reticulosis
histiocytica hepatis, lienis (hepato-splenomegalia), medullae ossium, pulmonis utrius-
que, glandularum suprarenalium, glandulee hypophysis, integumenti communis, la-
ryngis. Myositis interstitialis chronica. Bronchopneumonia bilateralis et pericarditis
fibrinosa diffusa (cor villosum) et myocarditis interstitialis chronica. Ascites, sub-
icterus.

OMOWIENIE PRZYPADKU
Opisany przypadek nastreczat klinice znaczne trudnoscei diagnostyczne
i mimo-licznych badan pomocniczych oraz konsultacji specjalistycznych
rozpoznanie za zycia nie zostato wlasciwie ustalone. Nawet dwukrotne ba-
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dania skoéry nie daly zadnych wynikéw diagnostycznych, gdyz wycinki po-
brane przyzyciowo nie byly reprezentatywne. Dopiero w skrawkach pob-
ranych posmiertnie stwierdzono w skoérze wlasciwej i naskérku liczne
ogniska proliferacji atypowych komoérek ukladu siateczkowo-histiocytar-
nego, ktére powodowaly powyzej opisane zmiany morfologiczne i klinicz-
ne. Za ostatecznym rozpoznaniem przemawia roéwniez gwaltowny przebieg
choroby (bez remisji), znaczna anemia spowodowana destrukcjg krwinek
czerwonych (5) przez hiperaktywny system retikulohistiocytarny, zmiany
wystepujgce glownie w watrobie i Sledzionie i w mniejszym stopniu
w wezlach chlonnych w postaci rozplemu komorek ukladu siateczkowo-
-histiocytowego oraz wieloogniskowa proliferacja atypowych komoérek
USS w innych narzadach i tkankach, jak: szpik, skora, pluca, przysadka,
nadnercza.i krtan. Przypadek nasz odpowiada kryteriom klinicznym i mor-
fologicznym ustalonym przez Robb-Smith w r. 1947 dla tego scho-
rzenia.
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OBJASNIENIA RYCIN

Ryc. 1. Skéra. Proliferacja atypowych komorek USS w skorze wlasciwej i w na-
skorku powodujgca jego uszkodzenie. Barwienie H+E. Pow. 360X.

Ryc. 2. Watroba. Proliferacja atypowych komoérek USS ze znacznym uszkodze-
niem migzszu. Barw. H-+E. Pow. 360 X.

Ryc. 3. Zatarcie struktury wezla chlonnego z obecno$cig atypowych komérek
USS. Barw. H+E. Pow. 360 X.

Ryc. 4. Szpik kostny z ogniskiem atypowych komérek USS. Barw. H+E. Pow,
360X,
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PE3IOME

IIpencraBaeHo KpaTkKOe ONMCAaHME KJIMHMUYECKOr0 TEYEeHMS WM NaTOJOrMYEeCKU-
-CEKLMOHHBbIX ¥ MMKDOCKOMNYECKUX M3IMEHEHUN PETHUKYJIOTHMCTUOLMTO3a, KOTOPLIN ObIn
OTIpefeJyieH IIOCMEePTHO y 38-JleTHe! KEeHIIMHDI.

SUMMARY

A short description of the course of the disease and of the pathological changes
discovered during the autopsy and a microscopy study of reticulohistiocytosis of

a 38 year old woman is presented in the paper. The diagnosis was established post-
humously.

EXPLANATION OF FIGURES

Fig. 1. Skin. Proliferation of atypic RES cells in dermis and in epidermis causing
its damage. Stain H+E. Magn. 360X.

Fig. 2. Liver. Proliferation of atypic RES cells with the considerable damage
of parenchyma. Stain H+E. Magn. 360X,

Fig. 3. Blurring of the structure of lymphatic node having atypic RES cells.

Fig. 4. Bone-marrow with a focus of atypic RES cells. Stain H+E. Magn. 360X.
Stain H+E. Magn. 360 X. .



