Кошуба Варвара Константиновна 17.04.2011 года рождения, проживающая по адресу Украина г.Донецк ул.Гатчинская 7-19.
Диагноз: (Тяжелый) комбинированный иммунодефицит ( не дифференцированный), В диффузнокрупно-клеточная лимфома с поражением верхнего средостенья справа, множественными очагами в правом легком и метастазами в ЦНС, 4 стадия , группа риска 3.Генерализованная хроническая ВЭБ-инфекция, энцефаломиелит в следствии прогрессирующей ВЭБ-инфекции, тепрапарез, парез правого лицевого нерва, бульбарные нарушения, судорожный синдром, задержка психомоторного развития, прогрессирование процесса 24.12.2013 в височно-затылочной зоне слева. 
Ребенок от  1  беременности 1 роды в срок, вес при рождении 3050 кг. До 1 года и 4 месяцев привита  по календарю.  В 11 месяцев стоматит, 1 год и 2 месяца афтозный стоматит с формированием некротических язв во рту  ( лечилась в ЧЛХ- оперирована).В 1 год и 6 месяцев генерализованный приступ судорог, парез лица и руки. Первое МРТ головного мозга 11.12- кровоизлияния с очагами кальцинации, из ликвора выделен ВЭБ. Получала противовирусную терапию ( ганцикловир, ВВИГ, ацикловир),  безуспешно . В Киеве консультирована  иммунологом- 2 жды иммунограмма- ТКИН (не дифференцированный). В июле 2013 появилась температура, кашель. Выполнено КТ ОГК- обнаружено образование в верхнем средостнье справа. 24.07.2013 выполнена операция на Украине – диагноз: В – клеточная лимфома ? ЛГМ? Консультирована фтизиатром – туберкулез исключен. С середины июля, стали резко прогрессировать неврологические симптомы. Нарастал тетрапарез, появились бульбарные расстройства по инициативе родителей  обратились В ГУ РНПЦДОГИ.

 Состояние при поступлении крайне – тяжелое .Ребенок не сидит ,голову не держит, не ходит. Взгляд фиксирует на 10см. Мать узнает пытается улыбаться .Парез правого лицевого нерва. Парез взгляда вправо, сходящееся косоглазие правого глаза. Глазные щели правая больше левой. Зрачки равновеликие реакция на свет есть. Конвергенция и аккомодация ослаблена. Сглажена правая носогубная складка, парусит на правой щеке. Дистанс оральный рефлекс.  Голова в тоническом напряжении, повернута влево. Мышечный тонус диффузно повышен, больше справа. Сухожильно-надкостничные рефлексы правые больше левых Брюшные рефлексы отсутствуют. Рефлекс Бабинского с 2-хсторон,больше справа, Россолимо с двух сторон. Со слов мамы в течении последней недели нарастают неврологические нарушения , плохо глотает, поперхивается ,пища выходит через нос. Кожные покровы умеренно-бледные. Зев – рыхлый. ЧСС 120.Периферические л/у не увеличены. Живот мягкий, склонность к запорам. Диурез адекватен. 
Заключение невролога: энцефаломиелит в следствии прогрессирующей ВЭБ-инфекции, тепрапарез, парез правого лицевого нерва, бульбарные нарушения, судорожный синдром, задержка психомоторного развития.

В оак при поступлении 11.08.2013 эр5,11 гем 126 г/л тр341 л 3,0 (п-1 с-44 л-35 м-20) СОЭ 5 мм/час
В б/х натрий 143 калий 3,6 хлориды 107 о.беелок 71 мочевина 1,2 креатини 30 глюкоза 5,1 биллирубин 9,8 Алт 13 Аст 35 щф 196 ЛДГ 1827 срб 0,58 

Миелограмма № 1289/1290/13

Пунктаты КМ богаты клеточными элементами. МКЦ достаточно встречаются функционирующие тромбоциты. Скопления атипичных клеток  не найдены.

Пересмотр препаратов опухоли удаленной из верхнего средостенья- при пересмотре гистологических препаратов № 5674-84/13 и 6573-74/13  и дополнительно приготовленных срезов ткань легкого с наличием опухоли и массивными некрозами. Опухоль  представлена клетками среднего и крупного размера с эозинофильной цитоплазмой крупными везикулярными или неправильной формы ядром.Митотическая активность в опухолевых клетках до 3-4 митозов в поле зрения х40, включая атипичные митозы.Среди опухолевых клеток встречаются малые лимфоциты.
ИГХ: опухолевые клетки экспрессируют CD20+, негативная реакция с антителами к CD30,CD15, ALK,EMA,CD10, CD3 (положительная реакция в фоновых малых лимфоцитов).Заключение: гистологическая картина и иммунофенотип соответствуют диффузной В-крупно-клеточной лимфоме..

Ликвор 13.08.13 белок 2,787 г/л цитоз 8/3 ( л 8 мон -21 макрофаги – 5)
ПЦР ВПГ,ЦМВ ВГ6  от 12. 08. 2013 типа (ликвор +кровь) – отрицательно

ПЦР ВЭБ кровь+ ликвор от 12.08.2013 - положит 

Иммунограмма 12.08.2013
Иммунограмма (19.02.13, 26.03.13): 

	Субпопуляции лимфоцитов
	Маркеры дифференцировки
	Диапазон физиологических колебаний (%)
	Содержание клеток, %

	
	
	
	
	

	Т-лимфоциты
	CD3+
	58-85
	29,2
	

	Активированные Т-лимф.
	CD3+ HLA-DR+
	3-15
	9,9
	

	Т хелперы/индукторы
	CD4+ CD8-
	30-56
	13,7
	

	Т супрессоры/цитотоксич.
	CD4- CD8+
	18-45
	3,4
	

	Соотношение Тх/Тс
	CD4+/CD8+
	0.6-2.3
	4,03
	

	Цитотоксические не-Т кл.
	CD3- CD8+
	
	1,4
	

	Кортикальные тимоциты
	CD4+ CD8+
	0-1
	-
	

	В-лимфоциты
	CD19+
	7-20
	57,5
	

	Естественные киллеры
	CD16+ CD56+
	5-25
	9,8
	

	Естественные Т-киллеры
	CD3+ CD16+ CD56+
	0-5
	0,4
	

	Активированные Т-хелперы

Тимические мигранты

В-клетки памяти
	CD4+ CD25+

CD4+ CD31+CD45RA+

CD19+CD27+IgD-
	3-10

>35

5-15
	3,5
	

	Лейкоцитарные «ворота»
	CD45+ CD14-
	>95
	99
	

	Показатели гуморального иммунитета
	

	IgG
	
	7.0-16.0
	14,0
	

	IgM
	
	0.4-2.3
	1,44
	

	IgA
	
	0.7-4.0
	0,08
	


Молекулярное исследование на ТКИН в работе

КТ ОГК+ГМ от 13.08.2013 В сравнении с  КТ ОГК   ОТ 19.07.2013 без отрицательной динамики:

на верхушке значительно уменьшенной в объеме верхней доли правого легкого (латеральнее  ранее определяемого парамедиастинального образования)  определяется фокус уплотнения  30х25х25 мм с неровными тяжистыми контурами ,вероятно послеоперационный участок консолидации паренхимы. Сохраняется несколько очагов уплотнения : в нижней доле паракостально вдоль главной плевральной щели в верхних ее отделах 10х10х110 мм,

 более мелкие очаги 4-5 мм в верхней и нижней долях,а также  немногочисленные  2 мм периваскулярные уплотнения на фоне усиления легочного рисунка с обеих сторон    без заметной динамики . 

ЦВК справа в н/трети ВПВ. Назогастральный зонд в право расположенном пищеводе.
  В средостении дополнительных образований, патологически увеличенных л/узлов не определяется. Долевые и сегментарные бронхи проходимы. Корни легких не расширены, структурные. Подмышечные л/узлы не увеличены. Плевральные полости свободны. Мягкие и костные ткани грудной клетки без структурных изменений.

Патологических объёмных образований в брюшной полости и забрюшинном

 пространстве не выявлено.

Печень не увеличена, однородной структуры. Желчный пузырь 38х18 мм, с гомогенным содержимым.

Поджелудочная железа гомогенна, обычных размеров и положения.

Почки, селезёнка - без видимых изменений.

Забрюшинные лимфоузлы не увеличены.

Определяется отрицательная динамика изменений в головном мозге  в сравнении с последним МРТ ЗА ФЕВРАЛЬ 2013-

 структурный рисунок и дифференцировка серого и белого вещества мозга  левого полушария нарушена за счет сливных участков понижения плотности паренхимы мозга ,преимущественно в белом веществе,а также в области таламуса и ножки мозга слева,

  наряду с увеличением в динамике  участков очаговой и аморфной кальцинации ( на  КТ ГМ за 11.2012), нарастанием масс-эффекта и смещением срединных структур до 10 мм в зоне 3-го желудочка.Тело и рога правого желудочка 15-18 мм.Борозды правого полушария мозга расширены до 5 -6 мм.Участков значимого патологического накопления КВ не выявлено.

Околостволоваые цистерны не компремированы 6-8 мм,4-ый желудочек не расширен,не компремирован 11х16 мм.

Заключение: Множественные ,но немногочисленные очаги уплотнения  в легких без отрицательной динамики по остальным легочным полям.

КТ-картина в пользу энцефалита с отрицательной динамикой по левому полушарию, вовлечением промежуточного мозга, масс-эффектом вправо.

 Характер нарастающей кальцинации в-ва мозга за 9 мес. в пользу вероятной  вирусной (первично) этиологии ( напр, токсоплазмоз или другая).

ОБП без видимых изменений.

Узи брюшной полости от 1308.2013- увеличение печени +1см, селезенки +1 см, выпот в брюшной полости , в малом тазу  не определяется.
Узи сердца- полости сердца не не расширены.Сократительная способность удовлетворительная .Клапанный аппарата без особенностей Дополнительной жидкости в перикарде не выявлено ФУ-38%, ФВ-71%. 

13.08.2013 Консилиум в составе директора ГУРНПЦДОГИ д.м.н. проф.Алейниковой О.В., зам. директора Романовой О.Н., зав.АРО Дунаева  И.А , зав. инфекции  Пролесковской И.В.- у ребенка на фоне иммунодефицита  имеется тяжелое поражение ЦНС (вирусное? Специфическое ? ) неврологическая симптоматика, включая бульбарные расстройства и отек мозгабыстро прогрессируют , в ликворе и к/м атипичных клеток нет, пересмотр препаратов (легкое) в работе

Рекомендовано:

1.консультация нейрохирурга с целью проведения открытой биопсии головного мозга.

2. дексон по тяжести неврологического статуса до 1 мг/кг
3. решение вопроса о терапии основного заболевания после результатов ИГХ.

14.08.2013 КОНСИЛИУМ В СОСТАВЕ директора ГУРНПЦДОГИ д.м.н. проф.Алейниковой О.В., зам. директора Романовой О.Н., зав.АРО Дунаева  И.А , зав. инфекции  Пролесковской И.В, зав. отделения детской нейрохирургии РНПЦ неврологии и нейрохирургии Талабаева М.В.- с диагностической целью показана открытая биопсия головного мозга, родители  и последствиями ознакомлены на манипуляцию согласны.

15.08.2013 трепанация черепа, открытая биопсия головного мозга  с забором ткани мозга на исследование + наложение трахеостомы.
Цитология ткани головного мозга № 903- 13-в мазке отпечатке россыпи атипичных клеток неправильной формы ядром, заметными ядрышками и узким ободком цитоплазмы. С учетом клинических данных поражение головного мозга диффузной В-крупноклеточной лимфомой. В ликворе дистрофичные макрофаги атипичных клеток нет.

Гистология № 5468-79/13-гистологическая картина поражения голвного мозга В диффузнокрупно-клеточной лимфомой.

19.08.2013- выявлена ДНК к ВЭБ в ткани вещества головного мозга.

16.08.2013 консилиум в составе директора ГУРНПЦДОГИ д.м.н. проф.Алейниковой О.В., зав. инфекционного отделения к.м.н. Пролесковсской И.В., куратора протокола к.мн. Федоровой А.С.- у ребенка имеет место Тяжелый) комбинированный иммунодефицит ( не дифференцированный), В диффузнокрупно-клеточная лимфома с поражением верхнего средостенья справа, множественными очагами в правом легком и метастазами в ЦНС, 4 стадия , группа риска 3.Генерализованная хроническая ВЭБ-инфекция, энцефаломиелит в следствии прогрессирующей ВЭБ-инфекции, тепрапарез, парез правого лицевого нерва, бульбарные нарушения, судорожный синдром, задержка психомоторного развития, состояние после открытой биопсии головного мозга и наложения трахеостомы 15.08.2013- показано назначение специфического лечения по протоколу NHL –B -2010, учитывая тяжесть состояния и получение в течении трех дней высокой дозы дексона с неврологической целью, профазу не проводить, провести 1-й блок в редуцированном  виде ( мабтера, дексон, метотрексат и эндолюмбальная терапия ), старт терапии 16.08.2010.

	препарат
	16.08.2013 -21.08.2013
	30.08.2013
	09.09.2013
	14.10.2013
18.10.2013
	06/11//2013
08/11/2013
	03.12-10.12.2013

	мабтера
	195 мг
	195 мг
	
	190 мг
	190 мг
	190 мг

	метотрексат
	2600 мг
	
	2500 мг
	
	2500 мг
	2500 мг

	дексон
	26 мг
	
	26 мг
	26 мг
	26 мг
	26

	Мтх/цитозар/преднизолон  э/л
	3,5/8,5/3 мг № 3
	
	3,5/8,5/3 мг № 3
	3,5/8,5/3 мг № 3
	3,5/8/3 № 3
	3,5/8/3 № 3

	винкристин
	
	
	
	
	
	

	Циклофосфан 
	
	
	500 мг
	
	
	

	доксорубицин
	
	
	25 мг
	
	
	

	цитозар
	
	
	
	6000 мг
	
	

	вес
	11,2 кг
	
	10,5кг
	10,8 кг
	
	10,3кг


С 16.08.2013 по 21.08.2013 проведен редуцированный блок ПХТ, ранняя токсичсноть по шкале ВОЗ гематологическая 2 степени, инфекционная 2 степени. Отмечалось замедление выведения метотрексата , вывела на 96 час. Токсичность со стороны ЖКТ 3 степени ( тошнота, рвота,  диарея, потеря массы тела), кожная 3 степени (дерматит ягодичной области).
КТ ГМ+ОГК 29.08.2013 В сравнении с  КТ ОГК   ОТ 13.08.2013  картина практически такая же без отрицательной динамики:

на верхушке  уменьшенной   в объеме верхней доли правого легкого ( после резекции парамедиастинального образования)  сохраняется фокус уплотнения  27х23х23 мм с неровными тяжистыми контурами - послеоперационный участок консолидации паренхимы. Сохраняется  усиление легочного рисунка, перибронхиальная инфильтрация вдоль сегментарных и субсегментарных бронхов с обеих сторон, несколько очагов уплотнения : в нижней доле паракостально вдоль главной плевральной щели в верхних ее отделах 8х6х10 мм,

 более мелкие очаги 3-4 мм в верхней и нижней долях    без заметной динамики . 

ЦВК справа в н/трети ВПВ. Назогастральный зонд в праворасположенном пищеводе.

  В средостении дополнительных образований, патологически увеличенных л/узлов не определяется.Вилочковая железа в типичном месте в верхнепереднем средостении не определяется. Долевые и сегментарные бронхи проходимы. Корни легких не расширены, структурные. Подмышечные л/узлы не увеличены. Плевральные полости свободны. Мягкие и костные ткани грудной клетки без структурных изменений.

Определяется положительная  динамика изменений в головном мозге  в сравнении с КТ от 13.08. 2013 - восстановление положения  срединных структур , Паренхима полушарий неоднородна ,больше слева, за счет снижения плотности белого в-ва - демиелинизация ,наличия множественных  участков очаговой и аморфной кальцинации,истончения серого в-ва коры,углубления борозд и кистоподобного расширения субарахноидальных пространств. Вдоль левого полушария субдуральная гидрома полосой 7-10 мм.

 Тело и рога боковых  желудочка 18-20 мм.,3-ий жел.=15 мм. Положительная  динамика изменений головного мозга.

Околостволоваые цистерны не компремированы 6-8 мм,4-ый желудочек не расширен,не компремирован 16х20 мм.

При пересмотре КТ ОГК от 19.07. из Донецка (к сожалению не в "средостенном плотностном  окне"), а также  на КТ ОГК  у нас от 13.08 и 29.08  в средостении  вилочковой железа   в типичном месте в верхнепереднем средостении не определяется.

Заключение: состояние после резекции верхней доли правого легкого .Стабилизация изменений.

09.09.2013 начат очередной блок ПХТ, суммарные дозы смотри  в таблице. Отмечалось замедление выведения метотрексата, вывела на 168 час.

 Ранняя токсичность по шкале ВОЗ гематологическая 4 степени, инфекционная 4 степени, ЖКТ 4 степени, кожная 4 степени, неврологическая 3 степени., На 3-й сутки после блока  (18.09.2013) блока в связи с эпизодом судорог переведена в АРО, где находилась по 26.09.2013- получала а/б терапию, замеcтительную терапию препаратами крови и G-CSF, парентеральное питание, комплекс респираторного ухода. Ребенок носитель ( Klebseilla pneumonia. Acinetobacter baumani. Ps.aurogenosae.Stenotrachmonas maltophilia ).
18.09.2013 консультация зав. кафедры инфекционных болезней Бел МАПО д.м.н. проф.Ключаревой АА.- по –видимому уровень репликации ВЭБ уменьшился- не определяем в крови, определяем в ликворе. Следует считать, что противовирусная терапия показана после купирования токсической нефропатии. Противовирусную терапию следует провести ганцикловиром в стартовой дозе 10мг/кг, ориентировочный курс лечения 21 день

Cостояние стабилизировалось, переведена в отделение .

Комплексное заключение иммунологов: на основании резкого снижения относительного содержания CD 8+ Тл был заподозрен дефект  ZAP 70.
1) Определение экспрессии ZAP 70 в лимфоцитах периферической крови методом проточной цитометрии отличий от здорового донора не выявило

2) Мутационный анализ гена АДА генетических изменений не выявил

3) Определение клональности Ткл рецептора выявило нарушение экспрессии  (отсутствие TCRVb9.TCRVb20. TCRb18.TCRb5.2) на   CD8+Тл и повышенную экспрессию TCRb14  на  CD8+ Т-кл.

4) Культура фибробластов для определения радиационной чувстительности и дефектов репарации ДНК в работе.
10.10.2013 консультация главного детского гастроэнтеролога МЗРБ Саванович И.И.- с учетом невозможности питания естественным путем ,ребенок в течении 2 месяцев получает нутритивную поддержку по назогастральному зонду, показана постановка гастростомы (чрезкожная эндоскопическая) с последующим переводом  на энтеральное питание, к лечению креон длительно, через гастростому начать питание с полуэлементных смесей.

11.10.2013 консультация гастроэнтеролога- задержка физического развития с дефицитом массы тела 1 степени. Сублинический гипотиреоз – к лечению добавить эутоирокс 12,5 мг длительно,контроль крови на гормоны через 2 месяца.

3.10.2013 Контрольное КТ ГМ+ОГК В сравнении с данными от 19.09.2013г без значимой динамики. Паренхима полушарий неоднородна ,больше слева, за счет снижения плотности белого в-ва - демиелинизация ,наличия множественных  участков очаговой и аморфной кальцинации, истончения серого в-ва коры, углубления борозд и кистоподобного расширения субарахноидальных пространств. Вдоль левого полушария субдуральная гидрома полосой 9-13 мм.

 Тело и рога боковых  желудочка 20-22 мм.,3-ий жел.=17 мм. 

Околостволоваые цистерны не компремированы 6-8 мм,4-ый желудочек не расширен,не компремирован 16х20 мм.

В сравнении с  КТ ОГК   ОТ 29.08.2013  некоторая положительная динамика:

на верхушке  уменьшенной   в объеме верхней доли правого легкого ( после резекции парамедиастинального образования)  сохраняется фокус уплотнения с уменьшением линейных размеров  12х16х17 мм с неровными тяжистыми контурами - послеоперационный участок консолидации паренхимы. Сохраняется  усиление легочного рисунка,без достоверно определяемых очаговых и инфильтративных изменений.

ЦВК (левосторонний) в проекции верхних отделов правого предсердия,(правосторониий)уходит в верхние отделы шеи,вероятнее, во внутренней яремной вене . Назогастральный зонд в праворасположенном пищеводе.

  В средостении дополнительных образований, патологически увеличенных л/узлов не определяется. Вилочковая железа в типичном месте в верхнепереднем средостении не определяется. Долевые и сегментарные бронхи проходимы. Корни легких не расширены, структурные. Подмышечные л/узлы не увеличены. Плевральные полости свободны. Мягкие и костные ткани грудной клетки без структурных изменений.

Заключение: В сравнении с данными от 19.09.2013г без значимой динамики изменений со стороны ГМ. В сравнении с  КТ ОГК   ОТ 29.08.2013  некоторая положительная динамика, см.протокол.

11.10.2013 совсместное обсуждение с директором ГУРНПЦДОГИ д.м.н. проф.Алейниковой О.В., куратором протокола Федоровой А.С.- учитывая перерыв м/у блоками 4 недели, выраженную токсичность проводимой ПХТ  - 3й блок провести в редуцированном виде ( без введения випезида).
Проведен 3й блок ПХТ, дозы смотри в таблице. Ранняя токсичсноть по шкале ВОЗ гематологическая 3 степени, инфекционная 2-3 степени, ЖКТ 2 степени. Получала заместительную терапию препаратами крови, а/б и противогрибковую терапию. Из цитопении вышла. Учитывая длительность стояния зонда и не возможность на данный момент из-за неврологических нарушении на перехода на энтеральное питание – показана постановка гатростомы.

31.10.2013 постановка гастростомы.

04.11.2013 обсуждена с куратором протокола Федоровой А.С.- рекомендовано блоки А и В проводить в редуцированном виде (мтх, дексон, ЛП), учитывая общий статус больного и плохую переносимость полной дозы препарата.
С 06.11.2013 страт блока ПХТ , дозы смотри в таблице. Ранняя токсичность по шкале ВОЗ гематологическая 3 степени, инфекционная 2-3 степени, ЖКТ 2 степени. 

Получала заместительную терапию препаратами крови, а/б и противогрибковую терапию. Из цитопении вышла.
Учитывая клинику ГЭР выполнено ФГДС+биопсия

Гистология № 7942/44- гипрепластический полип желудка с высокоактивным выраженным хроническим воспалением (H.PYLORI +++). Хронический фундальный высокоактивный выраженный гастрит.
20.11.2013 обход директора д.м.н. проф.Алейниковой О.В.- рекомендовано учитывая основной диагноз ребенка провести HLA-типирование ребенка, поиск донора в РБ и банках пуповинной крови в России.
Кошуба Варвара 

LR: A*02.11 B 27 40 C*0203

LR:DRB1*1116DRB3*DRB5*DQB1*03.05

HR: DRB1*11:01,16:01

DQB1*03:01, 05:02 
Очередной блок ПХТ с 03.12.2013 по 10.12.2013- перенесла удовлетвориельно. После блока получала а/б и противогрибковую терапию, из цитопении вышла .
МРТ головного мозга от 24.12.2013- отмечается расширение желудочковой системы и смещение последней влево на 0,7см (боковые желудочки до 3см, 2,8 см, 3-й желудочек  -1,9 см). Почти все левое полушарие поражено опухолью, неравномерно накапливающей контрастное вещество,в соновном по периферии, кольцевидно.В височно-затылочной области имеется солидный компоент 3,2*2,7 см с переходм на чешую височной кости до 2*1,7см.Общие размеры опухоли 12,5 х4,4 х 10см справа в теменной области имеется небольшое наколение по оболочкам на протяжении 2,2х1,5см.С обеих сторон имеются выраженные глиозные изменения. Субарахноидальные пространства расширено до 1,8-1,5 см.По сравнению с МРТ от 03.01.2013 имеется прогрессирование опухолевого процесса. Изменений со стороны спинного мозга ,попавшего в зону исследования не выявлено.
КТ ГМ 24.12.2013  В сравнении с 04.11.2013г.-отрицательная динамика.Паренхима полушарий неоднородна, больше слева-за счет негомогенного снижения плотности белого в-ва, с наличием множественных участков очаговой и аморфной кальциниции; истончение серого в-ва коры, углубление борозд и кистоподобного расширения субарахноидальных пространств. Вдоль левого полушария субдуральная гидрома полосой 9-13мм.Тело и рога боковых желудочка 20-22мм, 3-ий жел.=17мм-умеренная гидроцефалия без нарастания.Срединные структуры не смещены.

Появились дополнительные узловые образования вдоль конвекситальной поверхности атрофированных участков височно-затылочной зоны слева 3х2см и 2х1.5см с патологическим накоплением КВ на 10-15ед.х.,подобная картина наблюдается на МРТ.

Кроме этого на МРТ накопление КВ наблюдается в виде ободков по периметру демиелинизированных участков мозга левого полушария.
Заключение: Прогрессирование лимфомы головного мозга.
Консилиум в составе д.м.н.Алейниковой О.В., главного детского невролога Шалкевича Л.В., зам. директора Романовой О.Н., зав. отделения Пролесковской И.В – учитывая признаки прогрессирования показана консультация нейрохирурга и биопсия образования
30/12/2013 конс. Зав НХО РНПЦ неврологии и нейрохирургии к.м.н. Талабаева М.В.- в связи с высоким риском постоперационных осложнений при открытой биопсии процесса , рекомендован пересмотр результатов нейровизуализации.

31.12.2013 пересмотр в РНПЦ неврологии и нейрохирургии- по результату пересмотра данных нейровизуализации имеет место  прогрессирование лимфомы (субкортикальные очаги накопления контрастного вещества) на фоне менингоэнцефалита.
03.01.2014 консилиум в составе директора д.м.н. проф.Алейниковой О.В., зам. директора Романовой О.Н. , куратора протокола Федоровой А.С. , леч. врача Млявой Т.Ф.- пациентки Кашубо Вари- Тяжелый) комбинированный иммунодефицит ( не дифференцированный), В диффузнокрупно-клеточная лимфома с поражением верхнего средостенья справа, множественными очагами в правом легком и метастазами в ЦНС, 4 стадия , группа риска 3.Генерализованная хроническая ВЭБ-инфекция, энцефаломиелит в следствии прогрессирующей ВЭБ-инфекции, тепрапарез, парез правого лицевого нерва, бульбарные нарушения, судорожный синдром, задержка психомоторного развития , от 24.12.2013- признаки прогрессирования процесса по данным МРТ и КТ- в височно-затылочной зоне слева, для уточнения характера образований и решения вопроса  о тактике дальнейшего лечения, необходима пункция с морфологическим исследованием.
Решено:

1продолжить противовирусную терапию терапию фоскавиром

2 через 7 дней повторить КТ  исследование, после чего решить вопрос о проведении биопсии очагов в ЦНС.

КТ ОГК+ГМ ОТ 09.01.2014 В сравнении с 24.12.2013г.- отрицательная динамика. 

Паренхима полушарий неоднородна, больше слева - за счет негомогенного снижения плотности белого в-ва, с наличием множественных участков очаговой и аморфной кальциниции; истончение серого в-ва коры, углубление борозд и кистоподобного расширения субарахноидальных пространств. Вдоль левого полушария субдуральная гидрома полосой 9-13мм.Тело и рога боковых желудочка 20-22мм, 3-ий жел.=17мм- умеренная гидроцефалия, без нарастания. Срединные структуры не смещены.

Сохраняются дополнительные узловые образования вдоль конвекситальной поверхности атрофированных участков височно-затылочной зоны слева 4х2см и 2,6х1.5см с патологическим накоплением КВ на 10-15ед.х. - в сравнении с исследованием за 26.12.2013 отмечается увеличение размеров узлов на 5-10мм. По контуру тела левого бокового желудочка активно копящий КВ очаг, 13мм.

Мокрота на флору от 31.12.2013- Ps/aerogenosa++, klebsiella pneumonia ++, str. A Haemoliticus.
В сравнении с данными от 20.11.2013 г без значимой динамики.  

 Очагов патологической плотности в легочной паренхиме не выявлено. Легочной рисунок неравномерно усилен за счет интерстиция ("матовое стекло"); с участками тяжистой гиповентиляции в прикорневых отделах верхних долей (больше  справа) . В средостении дополнительных образований, патологически увеличенных л/узлов не определяется. Долевые и сегментарные бронхи проходимы. Корни легких не расширены, структурные. Подмышечные л/узлы не увеличены. Плевральные полости свободны. Мягкие и костные ткани грудной клетки без структурных изменений.

Заключение: Прогрессирование лимфомы головного мозга (увеличение размеров узлов по конвексу левого полушария головного мозга). Интерстициальные изменения в легких; с участками гиповентиляции в верхних долях; без существенной динамики от 20.11.2013.(пересмотр Руцкой Е.А.)

ПЦР к ВЭБ кровь от 08.01.2014- слабо положит., ликвор от 08.01.2014 –положит.
09.01.2014 консилиум в составе директора ГУРНПЦДОГИ д.м.н. проф.Алейниковой О.В., куратора протокола к.м.н. Федоровой А.С., зав.инфекционного отделения  Пролесковской И.В.- учитывая данные КТ исследования от 09.01.2014 у девочки имеет место прогрессия основного заболевания на фоне проводимой терапии, прогноз неблагоприятный, рекомендовано паллиативная терапия и выписка пациента по м/ж.
Родителям ребенка сообщены результаты консилиума.
Жалобы на умеренную тошноту по утрам. Не сидит, не стоит.
В настоящее время состояние тяжелое, стабильное. Вес 10.300 гр Не лихорадит. Умеренная бледность  кожи и видимых слизистых. Зев- мукозит 1 степени, афта в области переходной складки слева. Дыхание через трахеостомическую трубку, жесткое, проводные хрипы. Требует санации каждые 2-3 часа при бодрствования. Сердце –тоны приглушены ЧСС110. Живот мягкий, перистальтика есть. Стул –склонность к запорам, коррегируемая диетой и дюфолаком. Кормиться через гастростому. Диурез адекватен.

Неврологический статус: на осмотр реакция есть, несколько снижена, движения глаз в полном объеме. Зрачки равновеликие. Объем активных движений снижен во всех конечностях больше справа. Мышечный тонус –дистоничный. СПР правые больше левых.. Центральный парез мимической мускулатуры слева.

В ОАК Л 7,2 (Б -1 э -6 с -62 л -12 м -13) гемм 100 г/л тр330, в б/х натрий 142 калий 3,6 хлориды 104 о.белок 63 мочевина 0,9 креатинин 18 глюкоза 5,8 биллирубин 3,2 Алт 27 Аст 28
Получает : бисептол 60мг х2 раза (пон,ср,пятн)карбомазепин  9.00- 50 мг 21. 00- 100 мг, омепразол 10 мг на ночь. Диакарб  по ½ т утром, L- тироксин 12,5 мг утром., баклофен по 5мг 2 раза в день, мотилиум по 2мл х2 раза, дифлюкан 100 мг  х 1 раз в день, фоскавир с 17.12.2013 по 09.01.2014 – лечебная доза, с 10.01.2013 – 1гр в день
Зам. директора Романова О.Н.
Зав. отделения Пролесковская И.В.   09.01.2014
