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: ’\'TR.UD\‘OSCI' DIAGNOSTYC?NE I LEézNiéiE
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(z Oddualu Anestez;ologr i mtemywnej Terapu S7p1tala Wo,]skowego w WOW
il Ordyqator kpt. lek R GaJdosz)

Ostra encefalopatla ze stluczemerm narzadow wewnetrznych zostala
. wyodrebniona przez Reye’a i u,sp W I, 1963 i odtad nosx nazwe zespolu
Reyea(l &, 4) " ‘ f
; Choruja dzieci od okreaa memowlecego do mlodzLenc;-ego .(1) Euo-.
logia zespoiu jest meJasna Przyjmuje sie wplyw-zakazen’ wwusowych
czvvmll\ow toksycznych i zaburzen .metabolicznych watroby (2, 4, 5).-
meany histopatologiczne sa najbardzie] nasilone w mozgu (obryek bez
cech zapalnych), watrome (sttu czeme) oraz ncrkach 'crzt.stce i sercu (1, -

5, 6).

Cnoroaa zaczyna sie ,banalnym” prze21ob1emem Szybko do}aczajq
sie gwaltowne wymioty, ‘zaburzenia Swiadomosci do S$pigezki ‘wlqczme
\V\ stepuje rozszerzenie zrenic_z brakiem reakcji na Swiatlo, zmiennosé
napiecia miesniowego, szczekoscisk, zaburzenia oddychama We krwi -

- stwierdza sie leukocytoze, wzrost ‘mocznika, amoniaku, potasu, kwasmq, .
obnizenie poz‘omu CUkl'u, r.iedchor czynmkow krzenmecza . 6) ;
: Plyn mozgowo-rdzeniowy jest prawxdlowy Obserwme sie oorzek
“tarczy nerwu wzrokowedo Gt B)n mion

~_Choroba trwa kroétxo. T’uokowame W zespole Reye a w 50—70% przy-

. padkow jest zie (1, 2, 7). : o v
Ponizej- opisujemy pr/ypadex zeSpolu ‘{eye a, z Ltor}m rmehsmv
: udnosc1 diagnostyczme i Jeeznicze. =5 tian o il b litidvalocne
! Opxs przyp d}éu b S

A.T., 4-letnia szew""y"v’a (rist. chor. 283/86), ‘ruLwij jaca sia dotychczas
prawidlowo przyjeta zostzia oo OIT. z oddzialu cherob uze iecych szpitala ZOZ,
DL.Z'E przebywala przez 12 L,or,;in z nac‘o'rzwmm zapalenia® piuc. “Wezesniej przez

 dwa dni leczonaTbyiz on—;ula’m,n 2. seffylein i ’)OlOy ‘ng. Po kréikiei poprawie

< ten OUC);AA_‘!’ IJ"“OI‘.\Z,J’ S::: ; = l ('L = W, J n*ﬂO' ()‘,(. d‘.O, : O’:;abiO,' nl':(dk i lll\. : SLI‘QCE}O
przvtomnosé. . ; o ;

Frzy wprzyizciu cdo afdzicra - ST B0RE :.C;!o L_.'uc\..n) wrle “przyaisaizone, 2 ()Qi:z
~bionym rontakiem, reagui : ' “lace na fwielio. CIE”J?%« :
ciala- 36,0°C, oddech przy 303 '{h_‘flﬂcl‘; Gwy zaostrzoay,
poicdyncze furczenia nad uolami ; IONCAWS nio szw.f-icrclzon_o.
Piyn mHzgowo-rdzecniowy UL Lnhudl. LtGed plersiowe) 1 przegladowe,
jermy brzusznej prawidlowe. Mcriologie KIw 3”'.:[1{'()1".0\.’»" imocznik i krea-

'ty sina we Xrwi w normie s_ww" 'ano wicw 3% roztworu glukozy -
5 ogﬂr,, roztworu \IaCL dw q\wg‘an sodu, dckadrom, geniamycyng, tlenwterapig. Po-
" mimo leczenia stan cziecka uleg! pocorsnmu Wystapily fusowate wymioty, szcze-
koicisk, utrata przytomnoici i me\\ydo‘nmc udaecnowa Dn%ko przewieziono do
S YT

: rzy przyigciu do naszego odczialu stan orfolm b:xdzo cxe;zkA szecko nie-
mzytomnc reagujace na silne oodzw.e oo;owe napleue mu,smowe oslabione. Ob;a—'
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~wow oponowych nie stwierczono. Zrenice szerokie, bez reakcji na swiatlo, ‘granice

tarcz nerwéw wzrokowych zatarte, naczynia Zylne poszerzone. Qbserwowano
drgawki i szczekoscisk., Oddech przyspieszony 2z wcigganiem miedzyzebrzy. OSlL}-
chowo nad polami plucnymi Swisly, rzezenie grubo- i $redniobankowe. Czynnosé
serca 150/min. RR 70/30 mm Hg. ;
~* Badania laboratoryjne: morfologia krwi “=iHb 12,1 g%, (7.6 mmol/l), krw.
czeyw. 3150000 w mm? (3.153 T/D, &krw. biate 152060 w 1.mm? (152 G/l), Ht 30%,
(0,30 1/1). Poziom sodu 152 mEg/l (mmoi/d), potasu 5,0 mQqfl (mmol/l), wapnia’

© 4,00 mEg/i (mmold). Mocznik 78 mgly (13,3 mmcld). Kreatynina 2,0 mg%*

(177 pmol/l). Cukier -ye Nrwi 60 mz2% (3.8 mmoll). -Bilirubina 05 mzgY%

Sr
(10,6 pmol/l). Réownowaga i-wasowo-zasadowa: pH 7,08% (HY) 838 mmol/l, pCO.

17,1 mm Hg (2,3 kPa), §0; 847 mm Hg (11,3 kPa); BE — 234 mEg/l (mmolfl).

. Mocz: krwisty, bialko 350 mz%; (3,5 g/l), krw. biale bardzo liczne, Krw. czerw.

< $wieze 5—8—10, wylugowane l--i-—4, walecziil szkliste i gruboziarniste 1—2 W DoO-
L] : 5 5 : §

L lu widz.-

o

Wstepnie rozpcznano zzchlystowe zapalenic piuc. $pigezke mézgowa, obrzek
mbzgu i kwasice metaboliczna. il BERE o ' : ]
Dziecko zwiotczono, zaintubowano i przeprowaadzono toalete drzewa oskrze--

1 . lowego. Zastosowano oddech konirolowany respiratcrem objetosciowo zmiennym

il
S

(Benneit MA2+2) w uklaczie CMV przy FiO, 0,7. Wprowadzono kaniule do zyly

' podobojczykowej, przez kidra podawano leki w dawkach naleznych na kilogram

wagi ciala: gentamycyne, ampicyling, dezlanozyd, dobutrexs, dwuweglan sodu. de-
kadron, mannitol, furosemid. altrament, mootropil, plyny infuzyjne. W wyniku
leczenia uzyskano wyrdéwnanie roéwnowagi kwasowo-zasadowej i - elektrolitowej,

. powrdt do normy mocznika i kreatyniny. W trzecim c¢niu pobytu wystapilo krwa-.

wienie z przewodu pokarmowego, jamy usinej i nosz. W badaniacn stwierdzono:
liczba plytek krwi 77000 v 1 mm?® (77 G/l), fibrynogen 200 mg% (2 g/, czas
protrombinowy 50 s, wskaznik protrombinowy 50%, czas kaolinowo-kefalinowy
85 s. Wilgczono witamine K, cykleamine, wapn, gastrotrombine. Krwawienie
w piatej dobie ustgpilo. Uirzymywaly sie objawy uszkodzenia moézgu. Cieplota
ciala w pierwszej dobie wz-osta do 39,5°C, a nastepnie obnizyla si¢ stopniowo do

: ; 230,5°C w si6édmej dobie, kiedy nastapil zgon dziecka. :

- Badaniem posmiertnym (283/10) i drobnowidowym (nr bad. 389 884—853)
-,sthe:.'dzono przekrwienie i obrzegk modzgu bez cech zapalnych; odoskrzelowe za-
palenie pluc, powiekszong bialawag watrobe, z zatarciem budowy zrazikowej i zwy-

rodnieniem wodniczkowym oraz przekrwienie pozosialych narzadow.

, Omoéwienie
y . ¥ . . i
Bardzo ciezki stan dziecka przy przyjeciu i malo charakterystyczny

‘wywiad zadecydowaly ¢ podejrzeniu zespolu Reye’a w trzeciej dobie po-

bytu ¢ziecka w naszym <cdziale. ‘ . '

~ Poczgtkowo mysleliémy . o zachlysiowym zepaleniu pluc. Nie moglo
ono jednak byt przyczynsz wyisciowg choroby. Zachlyséniecie bylo nastep-
stwem Wymiotow u dziezka nieprzytomnego. Mys$lelidmy roéwniez o po-

- socznicy i wstrzasie sepircznym, ale przebieg kliniczny pozwolil nam to

wykluczyé.. Nie potwierZzilo sie réwniez podeirzenie zapalenia moézgu,
zaréwno w przyzyciow-m badaniu plynu moézgowo-rdzeniowego, jak

" -1 posmiertnym badaniu mozgu.

W roéznicowaniu woxluczyliémy réwniez épiaczke hipoglikemiczna,

-

AN AL I ; by s . i . . 3 i
» Spigczke watrobows, os -y mocznice, jak tez zatrucie substancjami che-

micznymi. -
Wielu autorow uwszz2, ze zespdl Reye’a jest o wiele czestszy, niz sig
v . v - 3 gt 4 - . . i - -
powszechnie sadzi, ale mmaskowany jest réznymi innymi rozpoznaniami

- klinicznymi (3, £).

~ Totez przy maglym =zacherowaniu zdrowego i dobrze rozwijajacego
sie¢ dziecka oraz przy ourzliwym przebiegu z ostrg encefalopatia i nie

’ v
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dajacym sie -wyjasnié tle ciezkiego uszkodzenia moézgu, nalezy mysleé
o zespole Reye’'a (3, 4,6). : SR : A
‘ Nierzadko pomocna moze by¢ bicpsja watroby (3, 9, 7). Poniewaz 2
W bpatogenezie zespolu Reye'a moze mieé znaczenie hiperamonemia, =~ ..
‘W kaizdym przypadku podejrzanym o ten zespol nalezy okreslaé poziom '
amoniaku we krwi (4). - - 5 W 2L 8 e
; W postepowaniu leczniczym przewaza w obecnej chwili poglad o ko-
niecznosei hospitalizacji dziecka w oddziale intensywnej ierapii. Leczenie
poiega ma opanowaniu obrzeku modzgu, wyréwnaniu rownowagi kwaso-
we-zasadowe] i elekirolitowej, stosowaniu antybiotylkdw, zbilansowanym -
,dowozie plvnéw, zwalezaniu niedotlenienia, a w razie potrzeby zastoso-
wania oddechu kontrolowaneszo z umiarkowana hiperwentylacjg (2, v
Nalezy pamielaé o czestvm odsysaniu wydzieliny z drzewa oskrzelowego. -
‘Réwnoczesnie prowadzié .mozra leezenie odtruwajgce wykonujge nawet =~ .
- kilkakrotnie wymienne przetoczenia krwi. Dializa otrzewnowa zostala za- -
.rzueona {1, 5, 7). - ' ‘ ‘ ' e e ‘

Wazne jest przede wszystkim szybkie wstalenié rozpoznania i na-
tychmiastowe wdrozenie leczenia (5). * e g e L
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