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1. klinikai felvétel: 1998. V1. 17.
Anamnaesis: Recidivalé bronchitisek, diszkrét kohogés, fizikai terhelhetdség |

Fizikdlis status

Nem akutan siilyos dllapot, nyugalmi dyspnoe @, mozgdskor, beszédkor mérs.
dyspnoe, kissé halkabb szivhangok, szivzorej @, mdj 2 cm, telt nyaki vénék,
periférids pulzus tapinthaté

1. dbra DOP/Z2D-UH: A sziv koriil mindenhol kifejezett pericardidlis
Jolyadékgyiilem (30-50 mm)

Tenyésztés, csontveld eltérés @Szovettan:

Subacut, gyulladdsos sejtpopulatio, 10-20% eosinophil granulocyta
Otthondba tdvozik: VII. 31.

Kardioldgiai gondozds:

Tiinet és panaszmentes. 2002. 4prilisdban ITP

Kézepes dézisi steroid VI. 04-t6l
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2. dbra

Pericard. punctio
Pericard.
drainage

(19 nap)
Pericardiectomia

2. klinikai
felvétel:

2002. VII. 31.
Anamnaesis:
enyhe felsélégiiti
hurut

elvétve 1-1
szdrtyzorej




MIHALY

DOP/R2D-UH:
pulmonalis
dramldsi girbe
kissé hypertonids
Jellegii

Tiid6 CT:
ventildcids zavar
mindkét oldalon j
>b

CT vezérelt
biopsia:
(mediastinumbdl)
Szovettan:
malignitdsra
utalé eltérés @
Tiidé biopsia:
2002. X. 05.

Postoperativ szak:

Néhdny 6rdig gépi lélegeztetés, 4 napig mellkasi drain, j. alsé lebeny pneumonia.
Szovettan: Jelen status: J6 alt. allapot, iskoldba jar, erbsebb fizikai megterhelésre
dyspnoe. Thrombocyta szdm 100 G/1
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Részletes vizsgdlatok:
Koponya CT: eltérés @ Hasi CT - lép kissé megnagyobbodott,
benne inhomogén fedettség
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Pulmonalis capillaris hemangiomatosis

Autosom recessziv 6réklodés lehet, ~ 20-25 esetet irtak eddig le. (1988-ben kozlés 3
testvér haldla utdni sectio kapcsdn.) A tiidd kapillaris hemangiomatosisa extrém
ritka. Az eredete nem ismert. Klinikai lefolyds hosszd. Vascularis dementia.
Intravascularis coagulatio (VOD). Hypertrophias cardiomyopathia. Pulmonalis
hypertensio. Vascularis neoplasia.

Terdpids lehetdség csekély

Tiid6 transplantatio Memphis 4 eset). Steroid — nem volt hatdsos. IFN-a + TNF.
AGF inhibitor.
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L. M. 14 éves fiu

Dr. Tiszlavicz Laszlo
Szegedi Tudoményegyetem Pathol6giai Intézet

A betegbdl elsdé alkalommal célzott mediastindlis tlibiopsiat vizsgaltunk. Ez
residudlis thymusszovetet igazolt 1ényeges kéros eltérés nélkiil. (1. dbra)

Misodik alkalommal 3x3x0,5-2 cm-es, a bal alsé lebenybél szarmaz6 un. ,,open

lung” biopsids mintdt kaptunk feldolgozdsra. A klinikai diagnosisok kozott az
aldbbiak szerepeltek: Lymphoma? Metastasis? Boeck sarcoidosis? Vasculitis?,
Parasitosis? Tiid6fibrosis? Gombafert6zés? Tbc? Nyirokkeringési zavar? Pulmondlis
alveolaris proteinosis? Pulmondlis hypertonia (a tiid6erek allapota?)?
A feldolgozés sordn a hagyomdnyos specidlis festések (HE, PAS, Crosmon, Berlini
kék, van Gieson-elastica, berlinik kék) mellett immunhisztokémiai vizsgédlatokat
(VIII-as faktor asszocidlt antigén, CD34, p Ki67, p53, CK7) vizsgdlatokat
végeztink. A diagnosis  felallitisdt  kovetden a  paraffinblokkbdl
elektronmikroszképos vizsgilat céljdra is dtdgyaztunk anyagot. Mikroszképosan a
szbvetmintdban  jellegzetes elrendezbdésben:  subpleurdlisan (2.  dbra),
perivasculdrisan és peribronchidlisan (3. dbra) capillaris jellegli érproliferatiot
lattunk. Az ereket bélel6 endothel nem atypusos. Az elviltozds kérnyezetében enyhe
fibrosis mutakozik (4. dbra) valamint specidlis festéssel haemosiderosis volt
bizonyithat6 (5. dbra). Siderophag sejt-accumulatio az alveolusokban is igazolhaté
volt. Az alveolusokat béleld6 pneumocytdk enyhén hyperplasids jellegiiek.
Immunhisztokémiailag az endothelsejtek VIII-as faktor asszocidlt antigén és CD34
ellenes savdoval (6. kép) intenziven jelolodtek. A proliferatios frakcié (pKi 67)
alacsonynak bizonyult. A p53 (DO7 klén) supresszor onkoprotein overexpresszié
felveti a gén mutdciéjat. Az ultrastrukturdlis vizsgdlat a fent leirtakat, a capilldris
jellegii érproliferatio jelenlétét megerdsitette (7. dbra).

A hisztopatholégiai feldolgozas alapjan véleményiink: a tiidé capillaris
haemangiomatosisa (PCH).

A PCH klinikopathologiai aspectusai (dbra)
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