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SSttrreesszzcczzeenniiee
Postêpuj¹ca wieloogniskowa leukoencefalopatia (PML) jest zawsze œmierteln¹ postêpuj¹c¹ chorob¹ de-
mielinizacyjn¹ wywo³an¹ wirusem JC (nazwa pochodzi od inicja³ów chorego, od którego wyizolowano
po raz pierwszy wirus, Johna Cunninghama) nale¿¹cym do rodziny Polyomaviridae. Poprzednio wirus JC
zaliczano do rodziny Papovaviridae obejmuj¹cej tak¿e papillomawirusy. Wirus JC by³ izolowany z mózgu
w postêpuj¹cej wieloogniskowej leukoencefalopatii i jest uznany za czynnik etiologiczny, aczkolwiek mo-
¿e wywo³ywaæ tak¿e schorzenia nerek i górnego uk³adu oddechowego. Sugestie wirusowej etiologii PML
uwzglêdniono ju¿ w latach piêædziesi¹tych, ale dopiero badania ultrastrukturalne Gabrielle Zu Rhein wy-
kaza³y obecnoœæ struktur identycznych z wirionami wirusów polyoma. Zmiany mikroskopowe s¹ zwykle
bardziej nasilone ni¿ zmiany widoczne w badaniu makroskopowym. Najczêœciej s¹ to symetryczne, roz-
lane ogniska podkorowej demielinizacji, od mikroskopowych do du¿ych, zlewaj¹cych siê i obejmuj¹cych
wiêkszoœæ istoty bia³ej na danym obszarze. W ogniskach tych spotyka siê du¿e bazofilne j¹dra oligoden-
drocytów, zawieraj¹ce wtrêty wirusowe oraz przeros³e, dziwaczne komórki astrogleju. 

SS££OOWWAA  KKLLUUCCZZOOWWEE:: wwiirruuss  JJCC,,  ppaappoowwaa,,  ppoossttêêppuujj¹¹ccaa  wwiieellooooggnniisskkoowwaa  lleeuukkooeenncceeffaallooppaattiiaa,,  zzaappaalleenniiaa
mmóózzgguu,,  nneeuurrooppaattoollooggiiaa

SSuummmmaarryy
Progressive multifocal leucoencephalopathy (PML) is an invariably lethal, progressive demyelinating
disease, caused by the JC virus (the term consists of initials of the patient, in whom the virus has been
first isolated – John Cunningham), of the Polyomaviridae family. Before, the JC virus was enumerated
among the Papovaviridae, a family which includes also papillomaviruses. The JC virus has been isolated
from brains of patients with progressive multifocal leucoencephalopathy and is considered the etiologic
factor here, although it may also cause renal and upper respiratory tract diseases. Suggestions about viral
aetiology of PML appeared as early as the ‘50s, but only ultrastructural studies by Gabrielle ZuRhein
revealed structures identical to virions of polyoma viruses. Microscopic lesions are usually much more
pronounced than those visible by naked eye. Most often, these are symmetric, diffuse foci of subcortical
demyelination, ranging from microscopic to large, confluent and encompassing most of the white mat-
ter in a particular area. Within these foci visible are oligodendrocytes featuring large basophilic nuclei
with viral inclusion bodies and hypertrophic, monster astroglial cells.

KKEEYY  WWOORRDDSS:: JJCC  vviirruuss,,  PPaappoovvaavviirriiddaaee,,  pprrooggrreessssiivvee  mmuullttiiffooccaall  lleeuuccooeenncceepphhaallooppaatthhyy,,  eenncceepphhaalliittiiss,,  nneeuurroo--
ppaatthhoollooggyy
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Deeffiinniiccjjaa.. PML jest zawsze œmierteln¹, postêpu-
j¹c¹ chorob¹ demielinizacyjn¹ wywo³an¹ wiru-
sem JC (nazwa pochodzi od inicja³ów chorego,

od którego wyizolowano po raz pierwszy wirus, Johna
Cunninghama) nale¿¹cym do rodziny Polyomaviridae.
Poprzednio wirus JC zaliczano do rodziny Papovaviri-
dae obejmuj¹cej tak¿e papillomawirusy(1).
EEttiioollooggiiaa..  Wirus JC by³ izolowany z mózgu w postêpu-
j¹cej wieloogniskowej leukoencefalopatii i jest uznany
za czynnik etiologiczny, aczkolwiek mo¿e wywo³ywaæ
tak¿e schorzenia nerek i górnego uk³adu oddechowego.
Sugestie wirusowej etiologii PML uwzglêdniono ju¿
w latach piêædziesi¹tych, ale dopiero badania ultrastruk-
turalne Gabrielle Zu Rhein(2) wykaza³y obecnoœæ struktur
identycznych z wirionami wirusów polyoma. Pierwotna
prezentacja pani ZuRhein mia³a miejsce na kongresie
i zosta³a przyjêta z niedowierzaniem.

WIRUSY DNA – DWUNICIOWY DNA (dsDNA)
RRooddzziinnaa::  PPoollyyoommaavviirriiddaaee

Rodzaj: Polyomavirus
Gatunki: JC polyomavirus (JCPyV) – wirus JC

BK polyomavirus (BKPyV) – wirus BK

EEppiiddeemmiioollooggiiaa..  W prawid³owej populacji przeciwcia³a
przeciwko JC wystêpuj¹ w oko³o 70-80%. W okresie
przed pandemi¹ AIDS wystêpowanie PML by³o prawie
zawsze powi¹zane z obni¿eniem komórkowej odpowie-
dzi immunologicznej w przebiegu bia³aczek (zw³aszcza
przewlek³ej bia³aczki limfatycznej), ch³oniaków oraz im-
munosupresji (np. przeszczepy narz¹dów). Obecnie PML
jest czêst¹ (5-10%) infekcj¹ oportunistyczn¹ w przebie-
gu AIDS, co stanowi oko³o 80% wszystkich przypad-
ków PML. Zwi¹zek miêdzy wirusami JC i HIV nie jest
jasny. Wiadomo, ¿e du¿y antygen T wirusa JC transak-
tywuje LTR-HIV-1(3) i odwrotnie – póŸny promotor JC
jest aktywowany przez upTAR (HIV-1 Tat-responsive DNA
element) zawarty w promotorze JCV(4,5).

BBaaddaanniiaa  nneeuurrooppaattoollooggiicczznnee(6-18). Makroskopowo mózgo-
wie czêsto nie wykazuje ¿adnych zmian, ale niekiedy
widoczne s¹ szare lub szaro-br¹zowe, ró¿nej wielkoœci
ogniska o galaretowatej konsystencji. Zmiany te s¹ zwy-
kle umiejscowione na pograniczu kory i istoty bia³ej lub
w istocie bia³ej. Zmiany mikroskopowe s¹ zazwyczaj
bardziej nasilone ni¿ zmiany widoczne w badaniu ma-
kroskopowym. Czêsto s¹ to symetryczne, rozlane ogni-
ska podkorowej demielinizacji, od mikroskopowych do
du¿ych, zlewaj¹cych siê i obejmuj¹cych wiêkszoœæ isto-
ty bia³ej na danym obszarze. Zmiany dotycz¹ najczê-
œciej istoty bia³ej, ale tak¿e kory i j¹der podkorowych,
niekiedy wystêpuj¹ równie¿ w mó¿d¿ku, pniu mózgu
i rdzeniu. W ogniskach tych spotyka siê du¿e bazofilne
j¹dra oligodendrocytów (rys. 1) zawieraj¹ce wtrêty wi-
rusowe oraz przeros³e, dziwaczne komórki astrogleju
(rys. 2), z p³atowat¹, kwasoch³onn¹ cytoplazm¹ oraz
powiêkszonymi, pêcherzykowatymi j¹drami z gruboziar-
nist¹, bry³owat¹, nierównomiernie roz³o¿on¹ chroma-
tyn¹, wykazuj¹ce ekspresjê antygenów MHC klasy I(6).
Te dziwaczne postaci astrocytów przypominaj¹ atypo-
we astrocyty, co mo¿e prowadziæ do mylnego rozpo-
znania glejaka. Jednak w odró¿nieniu od zmian nowo-
tworowych, w PML wystêpuje niewielka komórkowoœæ,
mitozy s¹ rzadkie, chocia¿ mog¹ pojawiaæ siê atypowe
figury podzia³u, a ponadto widoczne s¹ wtrêty wiruso-
we w oligodendrocytach. Zmianom demielinizacyjnym
towarzysz¹ zwykle liczne makrofagi piankowate. W kla-
sycznej postaci PML nacieki zapalne z³o¿one s¹ prawie
wy³¹cznie z makrofagów i z jedynie nielicznych limfo-
cytów. W przypadkach PML w przebiegu AIDS mog¹
jednak pojawiaæ siê intensywne limfocytarne nacieki za-
palne, a nawet ogniska martwicy. Poziom limfocytów
CD4 i CD8 koreluje z prze¿yciem powy¿ej 12 miesiêcy(7).
W p³ynie mózgowo-rdzeniowym wykrywa siê przeciw-
cia³a anty-JC(8). Metodami immunohistochemicznymi
wykrywa siê antygeny wirusa, zaœ metodami hybrydyza-
cji in situ lub PCR – jego DNA. Wirus JC mo¿na równie¿
uwidoczniæ metodami mikroskopowo-elektronowymi.

Rys. 1. Bazofilne j¹dra oligodendrogleju (strza³ki) Rys. 2. Dziwaczna, przeros³a komórka astrocytu (strza³ka) 
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OObbrraazz  kklliinniicczznnyy.. Choroba rozwija siê w ci¹gu kilku dni
lub (rzadziej) tygodni. Typowe s¹: niedow³ad jednostron-
ny przechodz¹cy w pora¿enie czterokoñczynowe, afa-
zja, œlepota korowa, wreszcie zaburzenia œwiadomoœci
koñcz¹ce siê œpi¹czk¹. Drgawki s¹ rzadkie. Œmieræ na-
stêpuje w przeci¹gu od kilku do 20 tygodni. P³yn móz-
gowo-rdzeniowy jest zwykle prawid³owy. Badania CT
i MRI pozwalaj¹ uwidoczniæ ogniska demielinizacyjne. 
Wirusologiczne badania laboratoryjne s¹ mo¿liwe z po-
moc¹ hodowli glejowej in vitro oraz z pomoc¹ PCR o wy-
sokiej wartoœci potwierdzaj¹cej (swoistoœæ do 95%).
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