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SUHRN

Sklerozujica mezenteritida je zriedkavé nenadorové ochorenie postihujice mezentérium tenkého creva, vyskytujlce sa prevazne vo vyssom veku. Etiolégia
ochorenia nie je jednoznacne znama. Klinické priznaky su velmi variabilné a zahffiaju bolesti brucha, distenziu brusnej steny, nauzeu, zvracanie. V ¢lanku
popisujeme pripad 4-mesa¢ného chlapca, ktory ndhle a neo¢akdvane zomrel doma. Na zéklade vysetrenych okolnosti, vysledkov toxikologickych a histolo-
gickych vysetreni bol pripad uzavrety ako syndrom nahleho umrtia dojcata. Dieta malo pocas Zivota opakované bolesti brucha sprevadzané jeho distenziou.
Ako vedlajsi ndlez bolo pri pitve zistené vyrazné loziskové zhrubnutie mezentéria termindlnej castiilea v dizke 2,5 cm, pri¢com zhrubnutie dosahovalo az 1,5 cm
a postihovalo takmer polovicu obvodu tenkého ¢reva. V praci popisujeme nalez pravdepodobne najmladsieho jedinca postihnutého tymto ochorenim spome-
nutého v dostupnej literature.
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Incidental idiopathic focal sclerosing mesenteritis in a 4-month-old child

SUMMARY

Sclerosing mesenteritis is a rare non-cancerous disease affecting the small bowel mesentery, which occurs predominantly in older age. The exact etiology is not
known. Clinical symptoms are very variable and they include abdominal pain and distention, nausea, and vomiting. We present a case of a 4-month-old boy,
who died suddenly at home. Based on the investigation of the circumstances of death, results of toxicology tests and histological examination the case was
concluded as sudden infant death syndrome. During life, the child had repeated abdominal pain with distention. Secondary autopsy finding was a significant
thickening of terminal ileum mesentery the length of 2,5 cm, with thickness reaching up to 1,5 cm and affecting almost half the circumference of the small
intestine. According to the current literature, the case discussed in this article is the youngest recorded.

Keywords: sclerosing mesenteritis - fibrinoid necrosis - child - SIDS

Cesk Patol 2019; 55(4): 235-238

Sklerozujuca mezeneteritida (SM) je zriedkavé nenddorové
ochorenie postihujuce mezentérium tenkého creva, pricom
priemerny vek postihnutia je 55 — 65 rokov (1,2). Zriedkavejsie sa
tato chorobna jednotka vyskytuje aj v detskom veku (3). Ocho-
renie moze prebiehat asymptomaticky alebo sa prejavovat roz-
nymi symptémami, ako napriklad bolestou brucha, distenziou
brucha, nauzeou, zvracanim. Patofyziolégia ochorenia ostava
neznama. Napriek tomu, Ze ide o relativne benigne ochore-
nie, az v 20 % pripadov moze mat vysilujuci priebeh konciaci
smrtou, ¢i uz v doésledku komplikacii SM, alebo jej liecby (2,4).
V kazuistike popisujeme incidentalny ndlez pravdepodobne
najmladsieho jedinca spomenutého v dostupnej literature.
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OPIS PRIPADU

I$lo o 4-mesa¢ného chlapca (dizka 66 cm, hmotnost 5,125
kg), ktory sa narodil ako druhé dieta 25-ro¢nej matky. Mal jed-
nu starsiu 2,5-ro¢nu zdravu sestru. Podla vypovede matky pocas
Zivota horsie prijimal potravu. Pochadzal zo socialne slabsieho
prostredia, Zil v chatr¢i s pieckou na drevo. Ako dvojmesacny bol
pomocou ultrasonografie vysetreny u pediatra pre pretrvavaju-
ce bolesti brucha, opakované davenie, avsak tymto vysetrenim
v tom case nebol zisteny Ziadny patologicky proces. Den pred
smrtou malo dieta vyklenuté brucho a vela plakalo. Opakova-
nymi navstevami lekdra okrem konstatovania, Ze Zije v nevy-
hovujucich zivotnych podmienkach, neboli zistené Ziadne z&-
vaznejsie ochorenia, resp. prejavy zanedbavania, tyrania alebo
urazového poskodenia.

Pitva bola vykonand na druhy den po smrti. Koza bola mier-
ne znecistend, brucho distendované, lahko sa vyklenovalo nad
uroven hrudnika a v dolnej tretine uz malo svetlozeleny odtien.
Na tele nebohého pri pitve neboli zistené Ziadne Cerstvé alebo
hojace sa kozné odreniny, alebo krvné podliatiny, taktiez neboli
zistené zjavné vrodené vyvinové anomalie. Vysledky toxikolo-
gickych vysetreni na pritomnost bezne uZivanych skupin liekov,
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prchavych latok, methemoglobinu, ktoré by mohli spbsobit

smrt, boli negativne. Vzhladom na vy3etrené okolnosti Umrtia
bolo realizované aj spektroskopické vysetrenie mnozstva kar-
boxyhemoglobinu s negativnym vysledkom.

Pitvou a naslednym histologickym vysetrenim sme v pltcach
zistili recentné krvné vyrony do pluc, puzdra tymusu a epikardu,
na mitralnej chlopniizolované hemoragické Luschkove teliesko.
Vzhladom na vysetrené okolnosti Umrtia dietata vysledkom la-
boratérnych a histologickych vysetreni sme dany pripad uzavre-
li ako syndrém nahleho umrtia dojcata.

V brusnej dutine bolo s vynimkou ileocekdlnej oblasti pritom-
né rozsirenie tenkého a hrubého ¢reva. Ich slizni¢ny povrch bol
mierne autolyzovany, avak bez zjavného viditelného patologic-
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Obr. 1. lleocekalna oblast so zhrubnutim terminalneho mezentéria (Sipky).
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Obr. 2. Rezné plochy ileocekalnej oblasti so zhrubnutim terminalneho mezentéria (Sipky).
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kého poskodenia. Tesne pred ileocekalnou chlopriou boli seréza
a mezentérium terminalneho ilea na ploche 2 x 0,7 cm mapovito
zacervenané, pricom v dizke 2,5 cm boli vyrazne tuhé, zhrubnu-
té od subserdzy ilea az po radix mesenterii (obr. 1). Makroskopic-
ky malo zhrubnutie na kolmych rezoch klinovity, trojuholnikovi-
ty tvar s bazou na seréze ¢reva a vrcholom smerujiucim k tponu
radixu (obr. 2), malo sivastohnedu farbu a po fixacii vo formole
dosahovalo zhrubnutie v oblasti serézy 1,2 - 1,5 cm. Zhrubnu-
tie sa koncilo vo vzdialenosti 1,5 cm pred Bauhinskou chloprou.
Ostatné Casti zavesného aparatu tenkého ¢reva boli jemné, bla-
novité. Histologickym vy3etrenim série rezov zhrubnutej oblasti
sme zistili vyraznu fibrézu, pricom v centrélnej ¢asti boli povod-
né sucasti mezentéria (cievy, nervy, tukové tkanivo). Fibrotické
zhrubnutie subserézy postihovalo takmer polovicu obvodu
Creva (obr. 3). Centralna oblast zhrubnutia bola tvorend hypo-
celularnou, storiformnou, na kolagén bohatou fibroblastickou
proliferaciou bez signifikantnejsieho zapalového infiltratu (obr.
4). Periférne oblasti boli naopak tvorené relativne celularnou, na
kolagén chudobnou fibroblastickou proliferaciou (obr. 5), lo-
ziskovo s pomerne vyraznou zmiesanou chronickou zapalovou
celulizaciou s prevahou plazmatickych buniek (obr. 6) a ojedine-
lymi siderofagmi. Penovité makrofagy, nekréza tukového spo-
jiva a ani obliterativna flebitida neboli zachytené. Proliferacia
bola bohatd na pocetné iregularne distribuované tenkostenné
cievy malého a stredného kalibru. Imunohistochemicky sme sa
pomocou protiladtok IgG4, MUM1 a CD138 pokadsili stanovit ab-
solutny pocet IgG4 pozitivnych plazmocytov v jednom velkom
zornom poli, ako aj pomerné zastupenie IgG4 pozitivnych plaz-
mocytov k celkovému poctu vietkych plazmocytov, vysledok
vysetrenia vsak bol opakovane falosne negativny, najskér ako
désledok autolyzy so stratou antigenicity tkaniva. Dalsim zau-
jimavym nalezom bol fokalny obraz fibrinoidnej nekrézy stien
ciev malého kalibru (obr. 7) pozitivnych imunohistochemickym
farbenim pomocou protilatky CD34 s intramuralnymi depozitmi
PAS-pozitivneho (obr. 8), diastaza rezistentného fibrinoidného
materidlu a so sprievodnou leukocytoklaziou v okoli. Na zdklade
tohto obrazu sme nalez uzavreli ako sklerozujicu mezenteriti-
du, ktord mohla byt u dietata pri¢inou pretrvévajucich bolesti
brucha sprevadzanych jeho distenziou.
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Obr. 3. Histotopogram fibrotického zhrubnutia termindlneho mezentéria
s jeho pévodnymi struktdrami (Sipky). Farbenie hematoxylin-eozin.
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Obr. 5. Periférna cast zhrubnutia s fibréznym tkanivom bohatym na fibro-
blasty. Farbenie van Gieson (zvac¢senie 200x).

Obr. 7. Fibrinoidna nekroza stien ciev malého kalibru v mezentériu. Farbenie
hematoxylin-eozin (zvac¢Senie 200x). VloZeny obrazok imunohistochémia
anti CD-34 (zvacsenie 200x).
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Obr. 4. Centralna cast zhrubnutia s fibréznym tkanivom bohatym na ko-
lagén. Farbenie van Gieson (zvacsenie 200x).
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Obr. 6. Pritomnost zvySeného mnozstva plazmatickych buniek v zhrubnu-
tom mezentériu. Farbenie hematoxylin-eozin (zvacsenie 400x).
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Obr. 8. Fibrinoidna nekroza stien ciev malého kalibru v mezentériu. Farbe-
nie PAS (zvacsenie 400x).
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DISKUSIA

Sklerozujuca mezeneteritida (SM) je zriedkavé nenddorové
ochorenie, ktoré postihuje mezentérium tenkého creva s chro-
nickym fibrotizujicim zapalom (2). Popisana bola pod mnohy-
mi nazvami, ako napr. fibrozujuca, retraktilng, liposkleroticka,
xantogranulomatézna mezenteritida a systémova noduldrna
panikulitida (3). Tieto nazvy pravdepodobne odzrkadlovali
obraz histologickych variant patologického poskodenia s lipo-
dystrofickymi zmenami mezentéria (predominantne degene-
racia tukovych buniek), mezenterickd panikulitida (chronicky
zapal) a retraktiind mezenteritida (predominantna fibréza),
pricom bolo akceptované, ze tieto varianty predstavuju r6zno-
rodé spektrum jedného chorobného procesu, ktory by sa mo-
hol nazyvat idiopatickd sklerozujuca mezenteritida (5). Dvakrat
Castejsie postihuje muzov (1,2,6,7), priemerny vek postihnutia
je 55 — 65 rokov (1,2), ale popisovand jednotka je spomenutd aj
v prehfadovom ¢lanku (3) u 18-mesacného, ako aj v kazuistike
25-mesacného dietata (8). V nami popisovanom pripade islo,
aspon na zaklade dostupnych literarnych Udajov, o doteraz naj-
mladsieho jedinca s diagnostikovanym ochorenim. Histologicky
sa SM vyznacuje variabilnou kombinaciou fibrézy, chronického
zapalu a nekrézy tukového tkaniva, pricom najcastejsim nale-
zom je vyrazna fibréza (2), tak ako to bolo aj v nasom pripade.
Zaujimavym néalezom bola aj pritomnost fokélne fibrinoidnej
nekrézy ciev mnalého kalibru, ktord nepatri do typického ob-
razu idiopatickych fibrosklerozujucich lézii. Mikroskopicky by
diferencialne diagnosticky do uvahy mohli spadat myofibrob-
lastické ochorenia ako inflamatérny myofibroblasticky tumor,
dezmoidny typ fibromatozy, sklerozujuci variant dobre diferen-
covaného liposarkému, retroperitonealna fibréza (9), vaskulitidy
a Crohnovej chorobe podobné ochorenia (10). Ochorenie méze
prebiehat asymptomaticky. Klinické priznaky vyplyvaju naj-
Castejsie z priameho mechanického posobenia rastticej hmoty
na postihnuté tkanivo (Crevo, cievy, lymfatické cievy) a okolité
tkaniva (2). Ochorenie mé zvac¢3a pomaly priebeh (5,11), zried-
kavo akutny (10). Medzi klinické symptémy patri bolest brucha,
distenzia brucha, nauzea, zvracanie, hnacky, strata hmotnosti
(2), anorexia, ascites, teploty (3). Okrem mezentéria moze byt
postihnuté aj colon ascendens, transversum (3), flexura he-
patica (10), sigmoideum (12,13). V popisovanom pripade boli
anamnesticky zmienené opakované zvracanie a bolesti brucha.

Patofyziolégia SM zostdva neznama, avsak jej vznik sa dava do
suvislosti s traumou (aj chirurgické zakroky ako napr. chole-
cystektomia a apendektémia) (2), hypoxickymi, alergickymi,
infekénymi, autoimunitnymi mechanizmami (12,14), nadormi
(11) a zvySenou hladinou sérového IgG4 (15). V nami opisanom
pripade bolo mozné vylucit traumu, chirurgicky zakrok, nador,
neboli zistené prejavy sklerotického postihnutia inych organov,
takZe nebolo mozné zistit pri¢inu ochorenia a dany pripad pred-
stavuje fokalnu idiopaticku sklerozujicu mezenteritidu. V diag-
nostike lézie sa zo zobrazovacich metdd najéastejsie vyuziva
RTG, CT a USG vysetrenie (1). Lie¢ba ochorenia moéze byt ¢isto
medikamentézna (2,3), chirurgickd alebo kombinovana. V su-
casnosti nie je jednoznacnd zhoda v tom, ako dané ochorenie
liecit, avsak v niektorych pripadoch nebol vykonany ziaden me-
dicinsky zakrok (ani lieky) (13). Napriek tomu, Ze ide o relativne
benigne ochorenie, SM moze mat az v 20 % pripadov vysilujuci
priebeh konciaci sa smrtou, ¢i uz v dosledku komplikacii SM, ale-
bo jej liecby (2,4).

ZAVER

V kazuistike sme prezentovali pripad 4-mesacného chlap-
ca, ktory ndhle zomrel doma. Pitvou a ostatnymi vySetreniami
nebola zistena bezprostrednd pric¢ina smrti, takze pripad bol
uzavrety ako syndréom nahleho umrtia doj¢ata. Ako zaujimavy
vedlajsi nalez bolo zistené tumoriformné loziskové zhrubnu-
tie mesentéria v termindlnej Casti ilea, ktoré bolo histologicky
diagnostikované ako sklerozujica mezeneteritida. Vzhfadom
na tento nalez predpokladdme, ze pocas zZivota opakovand
vyrazna citlivost brucha sprevadzand distenziou brusnej steny
mohla byt podmienend touto chorobnou jednotkou. Pripad
rozsiruje spektrum najéastejsich pric¢in brusnych prihod o zried-
kavu chorobnu jednotku nielen v detskom, ale aj v kojeneckom
obdobi.
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