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ANNA FIDZIANSKA

ZMIANY STRUKTURALNE KOMORKI MIESNIOWEJ
W ROZNYCH CHOROBACH MIESNI

Klinika Neurologiczna AM w Warszawie
Kierownik: prof. dr I. Hausmanowa-Petrusewicz

W ciggu ostatnich trzech lat w Warszawskiej Klinice Neurologicznej
mieliSmy moznos¢ obserwacji zmian zachodzacych w obrebie struktury
komoérki miesniowej w roéznych chorobach mies$ni. Struktura prawidlo-
wej komorki mie$niowej rozni sie w zaleznosci od jej dojrzatosci, od
rodzaju mies$nia, od jego czynnosci. Miesien czerwony np. rézni sie od
bialego wiekszg zawartoscig mitochondriéw. Komérka miesniowa dziecka
zawiera wiekszg liczbe czgstek glikogenu, miz komorka czlowieka do-
roslego itd. W chorobach mies$ni uszkodzeniom ulegajg rézne elementy
strukturalne komorki miesniowej.

MITOCHONDRIA

Jedng ze struktur, ktora czesto wykazuje zmiany sa mitochondria,
jedne z najwazniejszych elementéw komorki. Zawierajg one bardzo bo-
gaty aparat enzymatyczny, skladajacy sie przede wszystkim z enzymow,
biorgcych wudziat w procesach oksydatywnej fosforylacji, transporcie
elektronéw oraz w utlenianiu i biosyntezie kwasow ttuszczowych. Jedna
z czestszych zmian zachodzgcych w ich strukturze jest obrzmienie i wa-
kuolizacja. Obrzmienie mitochondriéw z rozjasnieniem macierzy i utrata
grzebieni mitochondrialnych widoczne bylo w naszym materiale za-
rowno w chorobach pierwotnie mig$niowych, jak i zanikach zwigzanych
z uszkodzeniem neuronu obwodowego. Znaczne ich obrzmienie i rozdecie
obserwowaliSmy w porazeniu okresowym oraz w przypadku ostrej prze-
rywanej porfirii (ryc. 1). W przypadkach doswiadczalnej mocznicy olbrzy-
mie rozdete mitochondria zawieraly wewnatrz macierzy czastki gliko-
genu wnikajgcego wraz z sarkoplazmg, na skutek przerwania cigglosci
blony mitochondrialnej (ryc. 2). Inng formg zmian, obserwowang przez
nas w obrebie mitochondriéw bylo z\wyrodnienie blaszkowate. Jest ono
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256 A. Fidzianska

pewnego rodzaju przykladem zwyrodnienia mielinowego. W naszym ma-
teriale, w przypadkach doswiadczalnej mocznicy, fenyloketonurii oraz
w przypadku ostrej przerywanej porfirii (ryc. 3) rozdete mitochondria
zawieraly wewnatrz macierzy struktury mielinowe roznej wielkosci, ktére
przez namnazanie swych blaszek prowadzily do rozpadu mitochondriow.
Mitochondria moga by¢ miejscem innych jeszcze zmian. W obrebie ich
macierzy mogg pojawia¢ sie struktury, ktore ogoélnie nazwano krysta-
licznymi. Ten rodzaj zmian w obrebie mitochondriéw byl podstawag do
wyodrebnienia nowego typu miopatii (Shy, Gonatas 1964, Price i wsp.
1967, D’Agostine i wsp. 1968, Wijngaarden i wsp. 1967).

‘W naszym materiale ogniskowe nagromadzenie osmofilnego materiatu
w macierzy mitochondrialnej (ryc. 4) bylo widoczne tylko w jednym
przypadku, zaniku neurogennego mies$ni typu Werdnig-Hoffmanna.

SIATKA SARKOPLAZMATYCZNA

Siatka sarkoplazmatyczna byla struktura, ulegajacg réwnie czesto
zmianom. Rézny stopien poszerzenia kanalow -siatki sarkoplazmatycznelj,
z powstawaniem roznej wielko$ci wakuoli, widoczny byl w réznych po-
slaciach postepujacej dystrofii miesniowej z wyrazna przewaga tych
zmian w dzieciecej postaci Duchenne’a (ryc. 5), jak réwniez w zanikach
miesni, zwigzanych z uszkodzeniem neuronu obwodowego. W toksycznym
uszkodzeniu komoérki miesniowej, w obserwowanych przez nas przypad-
kach doswiadczalnej mocznicy, w ostrej przerywanej porfirii, jak i w nie-
ktorych przypadkach rdzeniowego zaniku miesni, obrzmienie i wakuoli-
zacja siatki prowadzila do powstawania ogromnych wakuoli (ryc. 6).

Odrebnego omoéwienia wymaga powstawanie widocznych w mikroskopie
$§wietlnym wodniczek w przypadkach porazenia okresowego. W tych

przypadkach na obwodzie powstajgcego opustoszenia, wyniklego skut-
kiem niszczenia miofilamentéw lub ich rozsuniecia, bylo widoczne na-
mnazanie sie kanaléw systemu T (ryc. 7). Namnazajace sie kanaly siatki,
zlewajgc sie ze sobg (ryc. 8) tworzyly obrzezenie powstajacej wodniczki
(rye. 9).

Struktury mielinowe o charakterystycznym blaszkowatym ukladzie
widoczne byly w obrebie kanaléow siatki sarkoplazmatycznej bardzo
rzadko i dotyczyly przypadkéw dystrofii typu Duchenne’a, ograniczajac
sie do pojedynczych zmian (ryc. 10). W jednym jednak przypadku prze-
wleklego zapalenia miesni, struktury mielinowe stanowily dominujaca
zmiane komoérkowg (ryc. 11).

JADRO — KARIOPLAZMA

Obserwowane przez nas zmiany w obrebie jader komorki miesniowej
polegaly na zwiekszeniu ich ilosci, lub ich centralnym ulozeniu. Zmiany
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dotyczace struktury jadra byly obserwowane rzadko i dotyczyly tylko
niektérych przypadkéw rdzeniowego zaniku mie$ni. Zmiany te polegaty
na rozjasnieniu karioplazmy, nieregularnym gromadzeniu sie chromatyny
na obwodzie jadra, obecnosci licznych wglobien, czasem tak gtebokich,
ze sprawialy wrazenie podzialu jadra na dwie czesci. Ponadto czasami
widoczne byly jadra o dlugich cienkich wypustkach.

MIOFIBRYLE

Na specjalng uwage zasluguja zmiany w obrebie miofibryli, struktury
wlasciwej tylko komoérce miesniowej. ObserwowaliSmy tu zmiany, pole-
gajace na utracie ich typowego ukladu réownolegtego i podzialu na sarko-
mery. Widoczne byly miofibryle stanowiace jednolita, zwarta strukture
wloknistg bez poprzecznego prazkowania, z wtopionymi mitochondriami
bez przestrzeni miedzywldkienkowych. Ten rodzaj zmian stwierdzaliSmy
w przypadkach dystrofii typu Duchenne’a (ryc. 12). Nieco inng, ale po-
dobng zmiana, ogniskowo wystepujaca byt chaotyczny, czesto wirowaty
uklad miofibryli, zlewajacych sie z soba, pozbawionych przestrzeni mie-
dzywlokienkowych. Wsréd tak zmienionych miofibryli widoczne byty
filamenty o gestosci przypominajacej linie Z, o zygzakowatym prze-
biegu.

Ten rodzaj zmian wystepowal w przypadku miopatii typu ,,central
core disease”, jak rowniez w niektérych przypadkach rdzeniowego zani-
ku miesni typu Werdnig-Hoffmanna (ryc. 13) oraz w jednym przypadku
zespolu miastenicznego w przebiegu nadczynnosci tarczycy. :

Drugim rodzajem obserwowanych zmian w @brebie miofibryli bytly
zmiany ubytkowe, zwigzane z niszczeniem filamentéw. Niszczenie fila-
mentéw od obwodu sarkomeru prowadzilo do powstawania waskich,
jakby przeczesanych miofibryli, na og6t o zachowanej cigglosci. Posze-
rzone przestrzenie miedzywlokienkowe zawieraly resztki odszczepionych
filamentow. Ten rodzaj zmian wystepowal w rdzeniowym zaniku mie$ni
(ryc. 14). Inng forma ubytku bylo przerwanie cigglo$ci miofibryli na
skutek niszczenia filamentéw w réznych czesciach sarkomeru. Nie obser-
wowano zadnej wybiérczosci, filamenty miozynowe ulegaly w takim
samym stopniu niszczeniu, jak filamenty aktynowe. Zmiany tego typu
byly widoczne we wszystkich postaciach postepujacej dystrofii miesnio-
wej (ryc. 15), w miotonii wrodzonej, w miastenii z utrwalonym ostabie-
niem mies$ni, w rdzeniowym zaniku mies$ni o przebiegu lagodnym oraz
w porazeniu okresowym.

W przypadkach o dlugotrwalym przebiegu choroby obserwowaliSmy
odosobnione segmenty miofibrylarne oddzielone przestrzeniami miedzy-
wlokienkowymi réznej szerokosci. Na obwodzie komérki miesniowej byty
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9258 A. Fidzianska

widoczne czesto opustoszenia, wypelnione sarkoplazma, zawierajacg reszt-
ki rozpadlych miofibryli.

SARKOMER

Zmiany w obrebie sarkomeru dotyczyly gtownie prazka Z. Rozjasnienie
i znikanie prazka Z obserwowaliSmy w przypadkach rdzeniowego zaniku
mies$ni typu Kugelberga-Welandera (ryc. 16). Jego poszerzenie z powsta-
waniem tréjkatnych, lub czworokatnych prazkéw obserwowaliSmy w dwu
przypadkach miopatii nitkowatej (ryc. 17), w dystrofii wrodzonej oraz
w rdzeniowym zaniku mie$ni.

Poszerzenie i wydluzenie prazka Z z powstawaniem podluznych nitko-
watych struktur, ciggngcych sie wzdluz jednego lub wiecej sarkomeréw
bylo widoczne w przypadkach miopatii nitkowatej (ryc. 18) oraz w jed-
nym przypadku dystrofii wrodzonej. Poszerzenie i nieregularny przebieg
prazka Z w obrebie jednego, lub paru sarkomeréw byl widoczny w dys-
trofii typu Duchenne’a (ryc. 19), w miastenii i zespole miastenicznym
w przebiegu nadczynnosci tarczycy, w niektorych przypadkach rdzenio-
wego zaniku miesni. Nieregularny zygzakowaty przebieg prazka Z, do-
tyczacy kilku sarkomeréw byl widoczny w przypadku miopatii o typie
,central core disease”, w miopatii w przebiegu nadczynnosci tarczycy
(ryc. 20). Wydluzenie prazka Z z tworzeniem cienkich pasemek, przebie-
gajacych wzdluz sarkomeru widoczne bylo w przypadku miopatii miotu-
bularnej oraz w jednym przypadku postepujacej dystrofii typu Duchen-
ne’a (ryc. 21).

OMOWIENIE

Powyzsze obserwacje wskazuja na wystepowanie podobnych zmian
w obrebie struktury komorki miesniowej w roznych chorobach miesni.
Obrzmienie mitochondriéw np. jest jedng z najczestszych zmian, obser-
wowanych w wiekszosci schorzen ukladu miesniowego. Jest ono prawdo-
podobnie wyrazem zwiekszonej przepuszczalnosci blony mitochondrial-
nej. Przebieg proceséw, prowadzacych do uszkodzenia mitochondriow,
nie jest w zasadzie dokladnie znany. Nieco $wiatla na ten problem rzucajg
badania, majgce na celu poznanie mechanizmu toksycznego wplywu
czterochlorku wegla na komoérke watroby (Oberling i wsp. 1956). Jego
dzialanie polega na uszkodzeniu blony komoérkowej i zmianie jej prze-
puszczalno$ci dla jonéw sodu, potasu i wody, co prowadzi do ucieczki
enzymoéw plazmatycznych. W nastepnym stadium dochodzi do uszkodze-
nia blony zewnetrznej mitochondriéw i do ich rozpadu. Obrzmienie mito-
chondriéw, obserwowane przez nas w roznych chorobach miesni, jest by¢
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moze wyrazem zaburzen gospodarki wodno-elektrolitowej komoérki mies-
niowej. Wyrazem podobnych zmian wydaje sie by¢ obrzmienie i wakuoli-
zacja siatki sarkoplazmatycznej. Obecnosé mielinowych struktur w obre-
bie mitochondriéw jest wyrazem zwyrodnienia mielinowego. Mitochon-
dria posiadajg w swojej strukturze nagromadzenie form bloniastych,
zawierajgcych znaczne ilosci lipidéw. Zwyrodnienie mielinowe mitochon-
driéw opisywano w zatruciu winkristing (Anderson, Slotwinger 1967),
w dystrofii miotonicznej (Bulloch i wsp. 1967), po wstrzyknieciu korty-
zonu (Ritter 1967).

Zmiany destrukcyjne miofibryli, polegajace ma utracie filamentéow
z powstawaniem waskich przeczesanych miofibryli, jak i niszczeniu fila-
mentéw w roznych czesciach sarkomeru z powstawaniem odosobnionych
segmentéw, opisywane byly zaréwno w schorzeniach pierwotnie miesnio-
wych (van Breemen 1960, Fischer i wsp. 1966, Lapresle i wsp. 1964,
Bulloch i wsp. 1967, Odor i wsp. 1967, Fidzianska, Biczysko 1968), jak
i wtornych zwigzanych z uszkodzeniem neuronu obwodowego (Roth
i wsp. 1965, Afifi i wsp. 1966, Recondo i wsp. 1966).

Wydaje sig, ze zmiany w obrebie miofibryli nie zaleza od rodzaju
czynnika patogenetycznego, za czym przemawialby fakt istnienia tych
zmian takze w doswiadczalnych, toksycznych miopatiach (Ritter 1967,
Anderson, Slotwinger 1967), w niedotlenieniu mie$ni (Hasper 1964) lub
ich miedokrwieniu (Scully i wsp. 1961).

Na najwiekszg uwage zasluguja zmiany w obrebie prgzka Z, polega-
jace na zygzakowatym, chaotycznym przebiegu z zatarciem podzialu
na sarkomery i utrata mitochondriow. Tego rodzaju zmiany w obrebie
komorki miesniowej sklonily Shy i Magee (1956) do wyodrebnienia no-
wego typu miopatii zwanej ,central core disease”. Dalsze obserwacje
wykazaly podobienstwo zmian strukturalnych w ,,central core disease”
do zmian obserwowanych przez Resnicka i Engla w 1966 roku we wlok-
nach tarczowatych. Strukturalne podobienstwa obu tych zmian sklonily
niektéorych autoréw (Engel 1966) do wysuniecia koncepcji plodowego
defektu unerwienia w przypadku ,,central core disease”. Dalsze badania
wykazaly wspoétistnienie obu tych zmian w jednym mie$niu w przypadku
zapalenia wielonerwowego Guillain-Barre’a (Engel 1962). Obserwacje
te nasuwaja przypuszczenie podobienstwa patogenezy tych zmian. W na-
szym materiale zmiany strukturalne typu ,,central core disease” obser-
wowane byly takze w rdzeniowym zaniku mies$ni, w miopatii miotubu-
larnej oraz w zespole miastenicznym w przebiegu nadczynnosci tar-
czycy. Wystepowanie podobnych zmian strukturalnych w réznych scho-
rzeniach mies$ni przeczy swoistosci tych zmian. Na uwage zastuguje po-
aczenie zmian o typie dezintegracji z utratg mitochondriéw w obrebie
prazka Z.
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260 A. Fidziafiska

Ta wspolizaleznos¢é nasuwa pytanie, czy zmiany w prazku Z sg nastep-
stwem utraty mitochondriow, czy zjawisko jest odwrotne. Doswiadczalne
prace Tice i Engla (1967) z podawaniem kortikoidow szczurom wykazalty
ogniskowe znikanie mitochondriéw, zaréwno w miesniu czerwonym, jak
i bialym. Ubytek mitochondriéw pociggal za sobg zmiany w obrebie
prazka Z, polegajace ma jego poszerzeniu i nieregularnym przebiegu.
Ten rodzaj zmian byt widoczny tylko we wloknach czerwonych. Wspol-
zaleznos¢ ubytku mitochondriéow i zmian w obrebie prazka Z sklania
do przypuszczenia, ze utrata mitochondriéw prowadzi, wzglednie byé¢
moze warunkuje zmiany w prazku Z.

Podobnych watpliwosci, co do swoistosci zmian, nastrecza obecnosé
w komoérce miesniowej struktur nitkowatych, traktowanych przez wielu
autoréw (Shy i wsp. 1963, Engel, Gomez 1967, Gonatas 1966, Hudgson
i wsp. 1967, Shafig i wsp. 1967), jako zmiane swoistg dla schorzenia zwa-
nego miopatig nitkowatg. Chemiczna struktura cialek nitkowatych byta
przez wielu autoréw niejednokrotnie dyskutowana. Niektorzy z nich
traktuja struktury nitkowate, jako wytwor linii Z, opierajac sie na podo-
bienstwie ich struktury. Do$wiadczalne prace, polegajgce ma ekstraho-
waniu biatek wiokienkowych wykazaly pewne chemiczne réznice miedzy
ciatkami nitkowatymi, a linig Z.

" Badania ostatnich lat ujawnily obecno$é struktur nitkowatych w ko-
moérce miesni, nie tylko w miopatii nitkowatej. Fawcett (1968) obser-
wowal te struktury w miesniu sercowym starych kotow, Rewecastle
i Humprey (1965) w toczniu rumieniowatym, a Resnick i wsp. (1968)
po doswiadczalnym przecieciu $ciegna. W naszym materiale ciatka nitko-
wate byly widoczne takze w dystrofii wrodzonej i w przypadku rdzenio-
wego zaniku mieéni. Obecno$¢ struktur nitkowatych moze wskazywag,
ze stanowig one forme nieswoistej odpowiedzi linii Z na rézne czynniki
etiologiczne.

A. dua3aHbCKa

CTPYKTYPHBIE M3MEHEHMUS MBIIIEYHOM KIJETKUM B PA3JIMYHbLIX
BOJIESHAX MBIIIII]

Pe3womMme

HabGumronaemMble M3MEHEHMA B CTPYKTYPE MbILIEYHOM KJeTKM B pasjM4yHbIX 3a-
foJieBaHMAX MBILIL] Kacaluch MUTGXOHAPWMIA, CapKOIJIa3MaTU4YeCKOi CeTKM, HAApa,
MMUOUOPMIITT M KJIETO4YHOM 000/04KM. VI3MeHeHMA B MUTOXOHAPMAX MNPOABIAJINCH
B OTEe4YHOCTM, TIPOCBETJIEHMM MaTPHIlbl, pacraje MMUTOXOHAPMAJbHbLIX rpebHeil u Ba-
Kyoamn3aumy. BHYTPM MUTOXOHAPMIAI MHOrja ObLIM BUAHBI MUSJIMHOBbIE CTPYKTYPbIL
CapkonJja3MaTudeckKas CeTKa 4YacTO NPOABJAJA OTEeYHOCTH M BaKyoJaM3aumio ¢ 00—
pasoBaHMeM TIPOMajHBLIX LMCTEPH. VI3MEeHEeHMs CIIelMaJIbHOTO poja HadJAanch
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B obOjacTM capKOmIa3MaTUYECKO! CEeTKM B CEMEeNHOM IIePMOAMYECKOM napajude.
PasmHoxaloumeca KaHaJbLbl CEeTKM COEAMHAACH B IEPEeNoHYaTble CTPYKTYPhI 00-
pa3oBany oOKaiMmiIeHue OpPMMUpPYIOLIEACsa BakKyoau. Vi3meHeHusa wmuocdubpmuan Ka-
caJuch, rIJaBHbIM o0pazoMm, JaumHuu Z. IIpobiema crneumndUYHOCTM CTPYKTYPHBIX
VI3MEHEHMI MBILIeYHO) KJIeTKM, KaK KaiKeTcd, JYyAeT NPeAMeTOM JAMCKYCCUN.

A. Fidzianska

ULTRASTRUCTURAL CHANGES IN MUSCLES IN VARIOUS
NEURO-MUSCULAR DISEASES

Summary

The abnormalities of the individual ultrastructural elements in muscles taken
from patients with various neuro-muscular diseases were examined by electron
microscopy. The changes in mitochondria, in the sarcoplasmic reticulum, the
myofibrils, the nuclei and sarcolemma were taken into account.

In many specimens the muscle fibres contained numerous enlarged mitochondria.
Their external membranes were destroyed and the electron density of the mito-
chondrial matrix was diminished. The cristae were diminished, slender and
fragmented. Occasionally myelin-like figures were also observed. The sarcoplasmic
reticulum system was swollen, vacuolized and formed in some places cisternae.
A special kind of abnormality of the sarcoplasmic reticulum was found in the
hypokalemic form of familial periodic paralysis.

The alterations of these structures were associated with an increasing number
of vesicles of the transverse system (T-system). There seemed to be a gradual
fusion of vesicles into a membraneous structure forming the edge of a vacoule.
In myopathies the most pronounced changes were observed in myofibrils and in
the Z-disk. The problem of lack of specificity in the ultrastructural changes in the
majority of neuro-muscular diseases is discussed.
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PODPISY POD RYCINY

Ryc. 1. Przypadek ostrej przerywanej porfirii. Obrzmiale mitochondrium z jasng
macierzg i nielicznymi krotkimi grzebieniami mitochondrialnymi. Pow. 48000 X.

Fig. 1. A case of acute intermittent porphyria. Swollen mitochondrion with
clear matrix and a few short mitochondrial crests. X 48 000.

Ryc. 2. Doswiadczalna mocznica. Rozerwanie btony mitochondrialnej z obecnoécig
czastek glikogenu wewngtrz macierzy. Pow. 48000 X.

Fig. 2. Experimental uremia. Mitochondrion shows loss of continuity of membra-
nes and contains numerous glycogen granules. Electron microphotographs. X 48 000.

Ryc. 3. Przypadek ostrej przerywanej porfirii. Mielinowa struktura wewnatrz
mitochondrium. Pow. 31150 X,

Fig. 3. A case of acute intermittent porphyria. Mitochondrion with myelin figure
within matrix. X 21 150.

Ryc. 4. Przypadek choroby Werdnig-Hoffmanna, Wewngtrz mitochondrium wi-
doczny osmofilny bezpostaciowy wtret. Pow. 33250 X.

Fig. 4. A case of Werdnig-Hoffmann disease. Mitochondrion with amorphous
osmophilic inclusion. X 23 250.

Ryc. 5. Przypadek postepujgcej dystrofii miesniowej. W przestrzeniach miedzy-
wlékienkowych widoczne poszerzone kanaly siatki sarkoplazmatycznej. Pow.
33 250 X.

Fig. 5. A case of P.M.D. Longitudinal section. Within intrafibrillar spaces
numerous swollen elements of the sarcoplasmic reticulum are seen. X 33 250.

Ryc. 6. Przypadek rdzeniowego zaniku mieéni. Przekr6j podluzny. Rozdete kanatly
siatki sarkoplazmatycznej tworzace olbrzymie wakuole. Pow. 33250 X.

Fig. 6. A case of infantile muscular atrophy. Longitudinal section. The canals
of sarcoplasmic reticulum are excessively dilated and form large vacuoles. X 33 250.

Rye. 7. Przypadek rodzinnego porazenia okresowego. Na obwodzie opustoszenia
widoczne namnazanie kanalikéw systemu T. Pow. 48000 X.

Fig. 7. Familial hypokalemic periodic paralysis. Longitudinal section. On the
periphery of deserted area proliferation of vesicles of the transverse system
(T-system) is observed, X 48000.

Ryc. 8. Przypadek rodzinnego porazenia okresowego. Przekréj podiuzny. Zlewa-
nie sie kanalikbw w strukture bloniastg. Pow. 48 000 X.

Fig. 8. Familial hypokalemic periodic paralysis. Longitudinal section. Fusion of
vesicles with formation of membraneous structures. X 48 000.

Ryc. 9. Przypadek rodzinnego porazenia okresowego. Przekrdj podluzny. Nowo
wytworzone obrzezenie wodniczki. Pow, 48000 X.

Fig. 9. Familial hypokalemic periodic paralysis. Longitudinal section. Newly
formed edge of vacuole. X 48 000.
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Ryc. 10. Przypadek postepujacej dystrofii miesniowej. Przekréj podiuzny. We-
wnaltrz>< kanatu siatki sarkoplazmatycznej widoczna struktura mielinowa. Pow.
33 250 X.

Fig. 10. A case of P.M.D. Longitudinal section. Within the canal of sarcoplasmatic
reticulum a myelin structure. X 23 250.

Ryc. 11. Przypadek zapalenia wielomie$niowego. Liczne struktury mielinowe
wewnatrz komoérki mie$niowej. Pow. 48000 X,

Fig. 11. A case of chronic polymyositis. A large number of myelin figures are
seen inside the muscle cell. X 48 000.

Ryc. 12. Przypadek postepujacej dystrofii mie$niowej. Przekréj podituzny. Cai-
kowita utrata poprzecznego prazkowia miofibryli. Pow. 33250 X.

Fig. 12. A case of P.M.D. Longitudinal section. Mpyofibrils showing loss of
characteristic cross striations. X 33 250.

Ryc. 13. Przypadek choroby Werdnig-Hoffmanna. Przekrdj podiuzny. Chaotycz-
ny, nieregularny ukiad miofibryli z filamentami o gesto$ci przypominajacej linie Z,
ciagngcymi sie wzdluz sarkomeru. Pow. 48000 X.

Fig. 13. A case of Werdnig-Hoffmann disease. Longitudinal section. Chaotic,
irregular arrangement of myofibrils with filaments resembling in density the
Z-band extending throughout the length of the sarcomere. X 48 000.

Ryc. 14. Przypadek choroby Werdnig-Hoffmanna. Przekréj podiuzny. Bardzo
waskie, przerzedzone miofibryle. Pow. 48000 X.

Fig. 14. A case of Werdnig-Hoffmann’s disease. Longitudinal section. Myofibrils
very narrow; rarefication of myofibrils. X 48 000.

Ryc. 15. Przypadek postepujacej dystrofii miesniowej. Przekréj podiuzny. Prze-
rwanie cigglosci miofibrili z ogniskowym ich uszkodzeniem. ‘Poszerzenie przestrzeni
miedzywlékienkowych. Pow. 38 250 X.

Fig. 15. A case of P.M.D. Longitudinal section, Loss of continuity of myofibrils
with their focal destruction. Enlargement of intrafibrillar spaces. X 33 250.

Ryc. 16. Przypadek rdzeniowego zaniku mieéni typu Kugelberga-Welander.
Przekroj podluzny. Rozjasnienie i znikanie linii Z. Pow. 48 000 X,

Fig. 16. Spinal muscular atrophy of the Kugelberg-Welander type. Longitudinal
section, Fading and disappearance of Z-band. X 48 000. %

Ryc. 17. Przypadek miopatii nitkowatej. Przekr6j podiuzny. Geste, nieregularne,
wydtuzone struktury o gestosci podobnej linii Z, bedgce prekursorami cialek nitko-
watych. Pow. 18900 X.

Fig. 17. A case of nemaline myopathy. Longitudinal section. Irregularly elon-
gated structures with density similar to that of the normal Z-band corresponding
to the rods in the early stage of their development. X 18 900.

Ryc. 18. Przypadek miopatii nitkowatej. Przekr6éj podiuzny. Ciatko nitkowate
ciggngce sie wzdluz dwu sarkomerow. Pow, 33250 X.

Fig. 18. A case of nemalin myopathy. Longitudinal section. Rod-like body
extends over two sarcomeres. X 23 250.

Ryc. 19. Przypadek postepujgcej dystrofii mie$niowej. Przekroj podiuzny. Po-
szerzenie i nieregularny przebieg linii Z. Pow. 33250 X.

Fig. 19. A case of P.M.D, Longitudinal section. The Z-band appears slightly
widened and irregular. X 33250.

Ryc. 20. Przypadek zespolu miastenicznego. Przekréj podluzny. Filamenty o gesto-
$§ci podobnej do linii Z, rozprzestrzeniajgce sie na przylegle sarkomery. Pow.
18 900 X.

Fig. 20. A case of syndroma myasthenicum. Longitudinal section. Filaments with
density similar to that of Z-disk extend over the adjacent sarcomeres. X 18 900.

Ryc. 21. Przypadek postepujacej dystrofii miesniowej. Przekréj podiuzny. Fila-
menty o gestoSci podobnej do linii Z, rozciggajgce sie wzdluz sarkomeru. Pow.
33 250 X.

Fig. 21. A case of P.M.D. Longitudinal section. Filaments with density similar
to that of Z-disk extend along sarcomere. X 33 250.
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BARBARA BADURSKA, ANNA FIDZIANSKA, ZOFIA KWIATKOWSKA

POSTAC MIESNIOWA GLIKOGENOZY (TYP III)
U CHLOPCA 15-LETNIEGO

- Klinika Neurologiczna AM w Warszawie
Kierownik: prof. dr med. I. Hausmanowa-Petrusewicz

Choroba zwigzana z nadmiernym spichrzaniem glikogenu o prawidlo-
wej lub nieprawidlowej strukturze, znana jest od roku 1929, kiedy po
raz pierwszy von Gierke opisal uogdlniong posta¢ tego schorzenia, zwang
od tego czasu jego nazwiskiem (cyt. wg Zellwegera 1965). W mastepnych
latach opublikowano w pismiennictwie wiele przypadkéw choroby gliko-
genowej. Znanych jest dotad 9 typow glikogenozy, a podstawa podziatu
jest brak lub niedobér poszczegélnych enzyméw bioracych udziat w pro-
cesie glikogenolizy (ryc. 1). Uszkodzenie mies$ni szkieletowych znajdo-

Glycogén Amylo-14-glucosidase*
*Amylo-(1.4-1.6) Tl Phosphorylase a *
transglucosidase 4- v
y - Phosphorylase b
Amylose
b oo u Amylo-16-glucosidase * Ryc. 1. Schemat glikogenolizy. Niedo-
G-1-P bér lub brak oznaczonych enzymow
jest podstawg podzialu glikogenoz na
Phosphoglucomutase * poszczegblne typy.
Fig. 1. Pathways of glycogen meta-

_________ Glucose bolism. Disturbed activity of enzymes
marked with an asterisk is responsible

hosphohexoizomerase i
Phosphohexoizomeras for the known forms of glycogenosis.

F-6-P
Phosphofructokinase *
F-1.6-PP
H Aldolase

lactic acld ==z Pyruvic acid

wano w typie II, III, Vi VII (Thomson 1963, Courtecuissf 1965, Dubovitz
1966, Smith 1966, Satoyoshi 1967, Roth 1967, Hausmanowa-Petrusewicz
1967, Pearce 1968). W 8 przypadkach opisanych w literaturze polskiej
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badania dodatkowe byly niewystarczajace dla rozpoznania typu gliko-
genozy (Goérnicka 1960, Gutowska-Grzegorczyk i wsp. 1968, Hanicka
1954, Kiepurska-Zdzienicka, Missiuro 1960, Okninska 1962). Wydaje sie
celowe przedstawienie przypadku choroby glikogenowej, klinicznie mani-
festujgcej sie uszkodzeniem miesni, w ktorej badanie biochemiczne. wy-
cinka miesniowego pozwolilo na ustalenie dokladnego rozpoznania.

Ryc. 2. Przypadek glikogenozy typu III. Chlopiec lat 15.
Fig. 2. Case of glycogenosis type III. Boy, 15-year old.

Chlopiec 15-letni przyjety do kliniki z powodu upo$ledzonej sprawno$ci rucho-
wej. Jest dzieckiem z cigzy VII. W czasie cigzy matka nie chorowatla, ruchy ptodu
czula prawidlowo. Por6éd o czasie, prawidlowy. Od poczatku zwracano uwage na
uogblniong szczuplo$éé miesni. Do szkoly poszedt w 7 r. zycia i wtedy zauwazono,
ze jest mniej sprawny ruchowo od réwie$nikéw, stabiej biegal, mial trudnosci
z wykonywaniem éwiczen gimnastycznych. Obnizenie sprawnosci ruchowej nara-
stalo. Od ok. 1,5 roku zauwazono ograniczenie ruchomos$ci kregostlupa szyjnego
i piersiowego. Rodzice pacjenta w wieku 53 1. i 54 1, zdrowi, majg poza nim
7 synbw w wieku od 30 do 13 1. — wszyscy zdrowi. W dalszej rodzinie schorzen
mie$ni nie bylo.
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Badaniem przedmiotowym przy przyjeciu na oddzial stwierdzono: niedobér
wagi ok. 10 kg Narzady wewnetrzne bez uchwytnych zmian. Rozwéj umyslowy
dziecka w granicach normy wieku, iloraz inteligencji 105.

W badaniu neurologicznym stwierdzono nastepujgce odchylenia od normy:
ubogg mimike twarzy, ostabienie mie$ni mostkowo-sutkowo-obojczykowych, nie-
znaczne skrzywienie kregostupa piersiowego w prawo, z wygladzeniem krzywizn
fizjologicznych i upo$ledzong jego ruchomos$cig, szczegdlnie w odcinku szyjnym

Miesieri Erytrocyt,
400 Muscle 400- Ery#;tracytgs
300 300+
200 200 /\
o TE TG
100 100 ¢ ey o
FOLY ST RETERY JRNF RS SRR TN e S A e e |
360 420 460 500 540 580 360 420 460 500 540 580
Norma — — — _ Badany przypadek
Normal In the patient

Ryc. 5. Struktura glikogenu.
Fig. 5. Glykogen structure.

Lactic acid level in

Poziom kwasu m(ckowcg'o W mg %
9%

L e - A -
o 0 15 20

Czas wminutach

Time in minutes
Norma
In normal person
— — _ __Badany przypadek

n the‘%gtrggt
.............. Badany przypadek po obcigzeniu glukoz

In pat e/et g/f’ter yt/:/zose load : 5

Ryc. 6. Krzywe ilustrujgce poziom kwasu mlekowego we krwi po éwiczeniach.
Fig. 6. Curves showing the level of blood lactic acid after exercise.

i piersiowym. Wyrazny zanik mieéni pasa barkowego (ryc. 2), szczuple konfczyny
goérne i dolne, z obnizonym napieciem mie$niowym, ze zniesieniem odruchéw
okostnowych w kkg i zniesieniem odruchéw kolanowych. W czasie chodu zwracala
uwage usztywniona sylwetka ciala z pochyleniem glowy i klatki piersiowej ku
przodowi.

Badania laboratoryjne: rutynowe (morf., mocz, OB, WR we krwi, préby watro-
bowe, EKG, EEG, rtg czaszki i klatki piersiowej, krzywa cukrowa) bez odchylen.
Enzymy we krwi: Transaminazy w normie, aldolaza 28 j (norma 8—10), kreatyno-
fosfokinaza 10 j (norma 0—2 j). Zapis EMG wykonany z m. dwuglowego ramienia
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lewego i czworoglowego uda o cechach uszkodzenia pierwotnie miesniowego: skro-
cenie czasu trwania potencjalow i zwiekszony odsetek potencjaléw wielofazowych.

Do badania histopatologicznego, histochemicznego i biochemicznego
pobrano wycinek z mies$nia czworoglowego uda. W mikroskopie swietl-
nym wiékna miesniowe o wygladzie prawidlowym. W mikroskopie elek-
tronowym, w przestrzeniach miedzywlékienkowych i pod sarkolemma
widoczne bylo nadmierne gromadzenie czastek glikogenu (ryc. 3 i 4), poza
tym myofibryle, mitochondria, siatka sarkoplazmatyczna i jadra komor-
kowe — zmian nie wykazywaly. W badaniu histochemicznym znaleziono
prawidlowg aktywnos$¢ enzymoéw utleniajacych. Badaniem biochemicz-
nym wycinka miesniowego stwierdzono nieprawidlowa strukture gliko-
genu z przesunieciem maximum widma absorpcji ponizej 460 um (ryc. 5).
Wykonano ilosciowe oznaczenie glikogenu i jego struktury w erytro-
cytach krwi obwodowej. Ilos¢ glikogenu byla podwyzszona i wynosila
1,68 mg/g Hb (srednia — norma 0,104 mg/g Hb), struktura glikogenu byla
nieprawidlowa — identyczna do oznaczonej w miesniu (ryc. 5). Krzywa
kwasu mlekowego w warunkach ischemicznych wykonano dwukrotnie
1 powtorzono po obciazeniu doustnym glukoza (ryc. 6). Otrzymano znacz-
nie mniejszy wzrost poziomu kwasu mlekowego po pracy niz u osobnika
zdrowego. Podanie glukozy krzywej nie zmienilo.

Podsumowujgc: u chlopca 15-letniego z objawami uszkodzenia miesni
szkieletowych, badaniami dodatkowymi stwierdzono nadmierne groma-
dzenie glikogenu o nieprawidlowej strukturze. Rozpoznano chorobe gliko-
genowg — typ IIL

OMOWIENIE

Typ III Glikogenozy opisali: Cori w 1952 (cyt. wg Dubovitz 1966)
i Forbes 1953. Autorzy ci znalezli nagromadzenie glikogenu o niepra-
widlowej budowie w komoérkach watroby i miesni szkieletowych 12-let-
niej dziewczynki, u ktérej podstawowymi objawami klinicznymi byly:
powiekszenie watroby i obnizona sprawnos$¢ ruchowa. Nieprawidlowa
struktura glikogenu nasuwata juz wtedy podejrzenie bloku enzymatycz-
nego na poziomie amylo-1,6-glukozydazy. Dalszy rozw6j badan bioche-
micznych potwierdzit brak tego enzymu w podobnych przypadkach (Hug
1966, Brandt 1966). W postaci tej uszkodzenie moze dotyczyé¢ tylko
watroby, tylko mie$ni szkieletowych lub obu tych ukladéw (Sidbury
1966).

Wydaje sie, ze u naszego pacjenta procesem chorobowym dotkniete
sg tylko mies$nie, ale wykluczy¢ uszkodzenie watroby mozna dopiero
po wykonaniu biopsji. Wykazanie nieprawidlowej struktury glikogenu
z przesunieciem widma absorpcji w lewo upowaznia nas do rozpozna-
nia III typu glikogenozy. Nie wykonano oznaczenia ilosciowego gliko-
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genu w mies$niu i poziomu amylo-1,6-glukozydazy ze wzgledu na malg
ilos¢ pobranego do badan materiatu.

W $wietle powyzszych rozwazan na szczegélne podkreslenie zastuguje
wartosé badan biochemicznych wycinka miesniowego i erytrocytow krwi
obwodowej w przypadkach miopatii nie wyjasnionego pochodzenia.

B. Bagypcka, A. ®uaszanbcka, 3. KBATKOBCKa

MBIIIEYHAA $POPMA TJAMKOTEHO3A (TUII III) ¥ HNATHAALUATUJIETHETO
MAJIBYMKA

Pecziome

Ilpepcrasnen III-mit Tun rJaMKOreHo3a y IATHAALATUMIETHEro Maljb4yMKa. Pac-
rno3HaHmue OOJE3HM MOATBEPAMIN Pe3yibTaTsl YJIbTPaCTPYKTYPHBIX M OuoxmMuyec-
KMX MCCHeNOBaHMII MBILIEYHOT0 cpe3a. MMKPOCKONHO-3JIEKTPOHHbIE MCCJEA0BaHUA
II0OKa3aJu HeNpaBMJIbHO (aHOMaJIbHOE) CKOIJIEHMe YacTML] TIJMKOreHa IIoJ CapKo-
JeMMO M B MeX(MUOPMINAPHBIX NPOCTPaHCTBaX. B OMOXMMMYECKOM MCCIEACBaHMMI
KOHCTaTMPOBaHA HeNpaBMJIbHAsA CTPYKTypa IJIMKOréHa ¢ »epeMelleHMeM CIeKTpa
abcopbumm (morsoujeHus) BJIeBo HyKe 460 mu. IIpoBeAeHHbIe € LEJbI0 CPaBHEHMUA
JICCJIEIOBAHMA TJAMKOIeHa B SPUTPOLMTAX IoKas3anm 25-KpaTHOe yBeJIuM4YeHue ero

KOJIMYEeCTBa M HEPeryJsapHYyI0 CTPYKTYpy INIMKOreHa aHAaJOTMYHYIO CTPYKType obHa-
PYZKEHHOJ B MBbILILIE.

B. Badurska, A. Fidzianska, Z. Kwiatkowska
MUSCULAR GLYCOGENOSIS TYPE III IN A 15-YEAR-OLD BOY
Summary

A case report is presented concerning a 15-year-old boy with type III glyco-
genosis. The diagnosis was made from ultrastructural and biochemical examination
of muscle biopsy. Electron microscopic examination showed abnormal accumulation
of glycogen under the sarcolemma and in the interfibrillary spaces. In biochemical
examination an abnormal structure of glycogen with a leftward shift of the
absorption band to below 460 um was found. The level of erythrocyte glycogen was
25 times the normal value and its structure showed similar changes to those
observed in the muscles.
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PODPISY POD RYCINY

Ryc. 3. Miesien Czworoglowy uda. Przekrdj podiuzny. Mitochondria (Mi), kanaty
siatki sarkoplazmatycznej (Sr) i liczne czasteczki glikogenu sg widoczne w prze-
strzeniach miedzywlokienkowych. Miofibryle (Mf) z dobrze zachowanymi praz-
kami Z. Pow. 48000 X.

Fig. 3. Muscle Quadriceps femoris. Longitudinal section. Mitochondria (Mji),
occasional canals of the sarcoplasmic reticulum (Sr) and numerous glycogen particles
are visible in the interfibrillary spaces. The myofibrils (Mf) exhibit well visible
Z-bands. X 48 000.

Ryc. 4. M. Czworoglowy uda. Przekr6j podluzny. Nadmierne gromadzenie czastek
glikogenu (G) w okolicy okotojadrowej i pod sarkolemmg. Pow. 48 000 X.

Fig. 4. M. Quadriceps femoris. Longitudinal section. Note glycogen accumula-
tion (G) in the perinuclear region under the sarcolemma. X 48 000.
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DYZGENEZJE W MOZDZKU I JADRZE SLIMAKA
I ICH POWIAZANIE Z DZIEDZICZNO-RODZINNYMI SCHORZENIAMI
ROZWOJOWYMI *

Zesp6t Neuropatologii Centrum Medycyny Ddéwiadczalnej i Klinicznej PAN,
w Warszawie
Kierownik Zespotu: doc. dr med. M. J. Mossakowski
Pracownia Neuropatologiczna Kliniki Neurologicznej AMP w Szczecinie
Kierownik Kliniki: prof. dr med. M. Jarema

Stosunkowo czesto spotyka sie w moézdzku nieprawidlowe skupiska
komoérek, pochodzacych z zaburzen migracji i wadliwego ksztaltowania
sie struktur tej okolicy. Bérard-Badier i wsp. (1965) wyodrebnili wsrod
nich, w oparciu o 5 przypadkéow, typ szczegélny, ktéry okreslili jako
wrzecionowato-okraglokomoérkowe dyzgenezje w jadrach zebatych. Na
podstawie ich budowy komérkowej autorzy sadza, ze moga to by¢
wecezesne postacie tzw. ,,nerwiakowatosci osrodkowej”.

W naszym materiale spotkalismy dwa przypadki analogicznych zabu-
rzen rozwojowych w moézdzku i zmiany o podobnej strukturze w jadrze
slimaka. W dwoéch moézgach wystepowaly one lgcznie z innymi wadami
rozwojowymi. Daje to nam mozno$¢ przedstawienia odmiany topogra-
ficznej tej Swiezo wyodrebnionej dyzgenezji i wskazania na jej wspol-
istnienie z innymi zaburzeniami rozwojowymi.

Przypadek I. A. M. ur. 30.XI. zm. 1.XII.1967. Dziecko plci meskiej, mtodych rodzi-
cow; wywiad rodzinny nie obcigzony; poréd prawidlowy. U dziecka stwierdzono
cechy mongolizmu, wade serca i zaro$niecie odbytu. Operowany z tego powodu
zmart w trzeciej dobie zycia. Na sekcji ogélnej rozpoznano chorobe Downa, zweze-
nie aorty, stan po operacji rekonstrukeji odbytu, stluszczenie watroby. Na sekcji
mozgu stwierdzono w obrebie poéikul, przy ogélnie prawidlowym przebiegu zakre-
tow, ich ogniskowo wadliwe uksztaltowanie; zakrety oczodolowe po prawej nad-
miernie szerokie, a zakrety ruchowe obustronnie zwezone. Na przekrojach rysunek
zwojéw podstawy, pnia mézgu i mézdzku prawidlowy.

Do badania mikroskopowego pobrano wycinki przez poétkule moézgu
z trzech pozioméw, moézdzek, srédmoézgowie, most i opuszke. Skrawki

* Praca wygloszona na I Konferencji Neuropatologicznej Stowarzyszenia Neuro-
patologébw Polskich, Warszawa, marzec 1969.
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zatopiono w parafinie i barwiono hematoksyling-eozyng, fioletem krezylu
i met. Heidenhaina.

Badanie mikroskopowe potwierdzilo istnienie niewielkich zaburzen
w uksztaltowaniu kory. W niektérych okolicach spotykano drobne nie-
doksztalcone zawoje, lub tez ziarnistosci w warstwie I i II. W kilku
zawojach liczba dojrzatych neuronéw podkorowo $wiadczyla o niewiel-
kich miejscowych zaburzeniach migracji. Zwoje podstawy i pien mozgu
bez zmian. (Obraz mézdzku omowiony bedzie lgcznie z przypadkiem dru-
gim ze wzgledu na analogiczny obraz zaburzen rozwojowych).

Przypadek II. Ch.S. ur. 10.VIII, zm. 24.VIII.1968 r. Dziecko rodzicow milodych
i zdrowych. Wywiad rodzinny nie obcigzony. Poréd wystgpil przedwcze$nie, dziecko
o wadze 2300 g urodzilo sie w zamartwicy bladej z okrecong wokol szyi pepowina.
U noworodka stwierdzono liczne wady rozwojowe. Glowa byla mala (obw. 28 cm),
galki oczne niewyksztacone, ponadto istniat rozlegly rozszczep podniebienia i warg,
dodatkowe paliczki u rak. Dziecko zmarlo wsréd napadéw bezdechu i sinicy.
Na sekcji ogoélnej poza opisanymi zaburzeniami rozwojowymi znaleziono prze-
pukline przeponowg lewostronng z przesunieciem lewego pluca i érédpiersia w strone
prawg, zwezenie luku aorty i cryptorchismaus.

Na sekcji mozgu stwierdzono brak podzialu biegunéw czolowych; ich
zawoje przechodzg z jednej strony na druga. Szczelina strzalkowa moézgu
zaczyna sie 2—3 cm ku tylowi i dalej oddziela catkowicie od siebie obie
potkule. Na podstawie mozgu brak opuszek wechowych oraz cial sutecz-
kowatych. Na przekrojach wida¢ jedng wspodlng szpare komory, ku tylowi
pokrytg przez tzw. spoidto rzekome. Sklepienia brak. Dno komory stano-
wig zwoje podstawy, a konary tworza jednolity blok.

Do badania mikroskopowego pobrano wycinki przez poétkule mozgu
z kilku poziomoéw, pien moédzgu oraz mozdzek. Skrawki parafinowe bar-
wiono hematoksyling-eozyng, fioletem krezylu i met. Heidenhaina. Bada-
niem mikroskopowym w ,bloku” jader podstawy stwierdza sie utkanie
wlasciwe dla wzgorza wzrokowego, uformowang torebke wewnetrzna
i brak striatum. Podwysciotkowo w bocznych cze$ciach masy jader pod-
stawy oraz na podstawie mozgu brak prawidlowych struktur; sg one
zastgpione ogniskami rozrostu naczyn i luznej mlodej tkanki lgcznej.
Kora mozgu wyksztalcona odpowiednio do wieku.

W obu opisanych przypadkach znalezliSmy w istocie biatej potkul
moézdzku (w przypadku pierwszym jednostronnie, a w przypadku drugim
obustronnie) nieprawidlowe skupienia komoérkowe zwiazane swoim umiej-
scowieniem i ukladem z jadrami zebatymi. Skladajg sie one z drobnych,
ciemnych komoérek, ktérych skupienia podkreslaja rysunek jadra zeba-
tego, okalaja niektére jego zawoje (ryc. 1) wciskajgc sie promieniscie we
wglebienia jego wstegi (ryc. 2) i otaczajg palczasto grupy komoérek o wy-
glagdzie normalnym dla tej struktury. Niewielkie zageszczenia podobnych
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komoérek znajduja sie bocznie i brzeznie od jader zebatych w II przy-
padku (ryc. 3), a w postaci cienkiego pasma otaczajacego to jadro
w I przypadku. W obu przypadkach jadra zebate objete sg tylko czescio-
wo nieprawidlowym przerostem przez mlode, ciemne komorki. Inne od-
cinki ich wstegi sa wolne od zmian. Komoérki ognisk dyzgenetycznych
majg jadra bogate w chromatyne, o ksztalcie wrzecionowatym lub okragg-
Iym, tworza pasmowate skupiska lub uklady, przypominajace rozetki
(ryc. 4).

Przypadek III. M. S. ur. 29.IV. zm. 30.IV.1967. Dziecko z II cigzy, wywiad
rodzinny i polozniczy mie obcigzony. Poréd niewczesny w VII m.c. Noworodek
wzrostu 35 cm, wagi 870 g. Zmarl po 11/2 dnia zycia. Na sekcji stwierdzono
wceze$niactwo, wad rozwojowych nie bylo.

Na sekeji mézgu znaleziono obfity krwotok podpajeczynéwkowy i przy-
komorowy w poélkuli lewej z przebiciem do ukladu komorowego i roz-
leglym zniszczeniem okolicy przykomorowej i istoty bialej ptata czoto-
wego. Do badania mikroskopowego pobrano skrawki przez poétkule moz-
gu, mozdzek i pien moézgu. Material zatopiono w parafinie, barwiono
hematoksyling-eozyng i fioletem krezylu.

Mikroskopowo rozwéj kory i zwojow podstawy (biorac pod uwage ich
zroznicowanie, nasilenie status verrucosus simplex i wielkosé gniazd
macierzy) wydawal sie mieco opdzniony w stosunku do wieku i wagi
noworodka. Poza opisanym makroskopowo s$wiezym krwotokiem i nie-
dotlenieniowym uszkodzeniem komoérek nmerwowych, w pniu mézgu zna-
leziono jednostronne zaburzenia rozwojowe w obrebie dolnego jadra $li-
maka. Pomiedzy odpowiednio do wieku rozwinietymi komoérkami tego
jadra znajdowaly sie gniazda ciemnych komoérek o bogatych w chroma-
tyne jadrach (ryc. 5). Skupienia te nie przekraczaly granic struktury,
wciskajac sie od strony zewnetrznej miedzy jej elementy i otaczajac je.
Komorki miaty ksztalt wrzecionowaty lub okragly, uktadaly sie w pasma
lub rozetki (ryc. 6).

OMOWIENIE

‘W przedstawionych przypadkach charakter komoérek w ogniskach dyz-
genetycznych $Swiadezy o tym, ze pochodzg one z wczesnych okresow
migracji, roznicowania sie komorek i ksztaltowania odpowiednich struk-
tur. W trzecim miesigcu zycia plodowego odbywa sie migracja z tzw.
klinow ependymalnych, pochodzacych z wargi rombowej, do macierzy
dodatkowej, tworzacej brzezng warstwe zarodkowa kory moézdzku (Brzu-
stowicz, Kernohan 1952, Jansen, Brodal 1958). Z tegoz zrédla, w tym
samym okresie wedrujg komorki rowniez do runa jadra zebatego (Bérard-
-Badier i wsp. 1965). Wobec tego, ze komorki samej wstegi pochodza
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z otaczajacych komore IV zasobdéw ,matrix”’, wywodzgcych sie wprost
z blaszki moézdzkowej, nalezy uznaé, ze w ksztaltowaniu nucleus den-
tatus uczestniczg komoérki z dwoch réoznych skupisk zarodkowych. Struk-
tura zlokalizowanych w tym jadrze, omawianych w niniejszej pracy
ognisk dyzgenetycznych, $wiadczy o ich pochodzeniu z macierzy dodat-
kowej, wspolnym z brzezng warstwg zarodkowg kory (Bérard-Badier
i wsp. 1965).

Nieprawidlowe zgrupowania komoérek w obrebie jgdra s$limaka majg
ten sam charakter morfologiczny. Nie napotkaliSmy dotad opisu podobnie
umiejscowionej tego typu dyzgenezji. Przesledzenie mechanizmu jej
powstania daje sie natomiast wyjasni¢ w spos6b analogiczny do poprzed-
nio analizowanego zaburzenia w strukturze jadra zebatego.

Jadro slimaka otrzymuje wraz z jadrami mostu i oliw material zarod-
kowy z wargi rombowej. Jacob (1966) na seryjnym materiale plodowym
obserwowal ponadto migracje z dodatkowej brzeznej warstwy zarodko-
wej tylomoézgowia do ognisk rozwojowych dla wiokien N. VIII (,,Faser-
matrix’’). Mozna sie wiec w tej dyzgenezji, analogicznej morfologicznie
do poprzednich, a zlokalizowanej w zewnetrznej czesci jadra w obszarze
wyjscia jego korzonka, dopatrywaé¢ zaburzen rozwojowych w zakresie
komorek, pochodzacych z tego zrédla, co w poprzednich przypadkach —
to jest z ognisk macierzy zarodkowej kata ependymalnego.

Charakter komoérek i ich uklady w tych dyzgenezjach u noworodkéow
sklonily Bérard-Badier i wsp. (1965) do przypuszczenia, ze mogg to by¢
wczesne formy nerwiakowatosci osrodkowej. Lokalizacja zmian w struk-
turach wywodzgcych sie z plytki skrzydlowej jest rowniez wlasciwa dla
tej sprawy chorobowej (Oritz de Zarate 1954). Objecie podobna zmiang
jadra N. VIII w okolicy wyjscia jego korzonka wydaje sie przemawiaé
na korzys¢ tej teorii, wobec czestej tu lokalizacji zmian w chorobie
Recklinghausena. Koncepcja ta sugeruje wlaczenie obserwowanych przez
nas zaburzen do grupy uwarunkowanych genetycznie dysplazji o ten-
dencjach blastomatycznych (Orzechowski, Nowicki 1912, van Bogaert
1949, Jéquier i Rabinowicz 1958, Borberg 1951), okreslanych tez jako
heterotopia zlosliwiejgca (Kleinsasser 1956). Czy tego typu dyzgenezje
mogg pozosta¢ ,nieme” przez cale zycie, czy zawsze dochodzi do ich
rozwoju w guzy manifestujgce sie klinicznie, to sprawa otwarta, zwig-
zana z zagadnieniem patomechanizmu osrodkowej postaci choroby Reck-
linghausena omawianej niedawno przez Gluszcza (1965).

Obserwowane przez nas dyzgenezje wspolistnieja w dwu przypadkach
z innymi zaburzeniami rozwojowymi. W pierwszym spotkaliSmy je
u dziecka z chorobg Downa, a wiec w zespole zmian wrodzonych o etio-
logii chromosomalnej (Boczkowski 1967, Peterson i Luzzatti 1965).
W ukladzie nerwowym spotyka sie w nim rézne nieprawidlowosci.
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szczeg6lnie czesto w roéznicowaniu kory moézgu i mézdzku oraz (w 50%
przypadkéw) heterotopowe ogniska w obrebie klaczka (Jacob 1956 ,,Mon-
golisme” 1967). Niekiedy widaé¢ sklonno$é do anomalii na granicy obsza-
row ksztaltowania sie istoty szarej i biatej, opisywana przez Jacoba (1965),
ale nie spotkalismy wzmianki o analizowanych przez nas zaburzeniach.

W drugim przypadku uklad nerwowy wykazywal wade o typie holo-
prosencefalii, inaczej cebocefalii, wystepujaca najczeSciej w powigzaniu
z bledem chromosomalnym, trisomig 13—15 (Landau i wsp. 1963, de
Meyer i wsp. 1963). Juz w chwili oddawania niniejszej pracy do druku
jeden z autoréw (J.K.) mial okazje badania innego mézgu ze wspélistnie-
niem podobnych zaburzen rozwojowych. O analogicznych przypadkach
wspominajg Dupont (1936) i Ostertag (1956). Mozna wiec przypuszczaé,
ze istnieje pewna sklonnos¢ do lacznego wystepowania opisanych nie-
prawidlowosci.

Przedstawione przez nas przypadki sa wiec przykladem roéznych od-
mian wspolistnienia dziedziczno-rodzinnych i genetycznie uwarunkowa-
nych zaburzen rozwojowych.

M. Tombcka, 3. Pepenc, Y. Kynabunurm

JUCTEHE3SUM B MOS3ZKEYKE U AIPE YJIUTKU U UX CBfA3b
C TEPEIUTAPHO-CEMEVHBIMM TEHETUYECKMMM 3ABOJEBAHUAMU

Pe3ome

TIpesMeTOM pa3pabOTKM ABJIAIOTCA TPU CJAydasd, B KOTOPHIX B MO3rax HOBODOMK-
JIeHHBIX KOHCTaTMPOBaHbl AMCIeHETMYECKMe DPACCTPOMCTBA B BHUJAE O04YaroB MOJIOABIX,
KPYIJIBIX ¥ BEPETEeHOOOpPa3HbIX KJETOK. B JByX cay4yadAxX IeTepPOTONHbLIe odaru Ha-
XOAATCA B TIOJNOce 3yO4YaTroro AApa B MO33KedKe, Y OAHOTO M3 HOBOPOKIAEHHBIX
JAMarHocumMpoBaHa 6oJsie3Hb JOBHA; B IOJYyLIapMAX MO3ra y MeEro COCYILeCTBYIOT
He3Ha4YMTeJbHbIe PACCTPOMCTBA B (DOPMMPOBAHMM MO3TOBOM KOpPBIL. ¥ APYyroro pe-
GeHka OOHApPy:Ke€H B HEPBHOI CHUCTEME IIOPOK B BHUAE OAHOKAMEDPHOTO IIepenHero
Mo3ra. B TperbeM ciydae TeHETMYECKOe pacCTPOMCTBO (AMCILIasusa) oOHapyKeHO
B 00JacTy HUIKHEr0 KOXJIeapHOro AApa.

CTpyKTypa ¥ JIOKanu3aLMs AMCTeHe3UyM B 3y04YaTOM fAApe HANOMMHAET M3MEeHEeHMS
OLlIeHMBaeMble KaK IIPeAloJIORUTEeNbHbIe PaHHME CTaauy TIJaBHONI (LEeHTPalbHOi1)
d.opmbr Gose3nm PeramurayseHa. MopdoJsornyecKuii XapakTep o4dara B TpPeTbeM
cray4dae TOro-ze CaMoro TuIrla, TOTAa KaK BCTpedaeMas PeAKO JIoKaau3auus I10[-
Teepxaaer Habmoneana fkoba 0 NpeApacrnoIOKEHUM K TeTePOTONHBLIM M3MEHEHUAM
Ha rpaHMie MexKAy odaraMyu repMMHATMBHBIX KJETOK ¥ IIOJAMM Pa3BUTUS HEBpalb-
HBIX nyTreit. XapakKrep HaOJIOJaeMblX TIeHeTMYeCKMX paccTpoicTs (pucniasmii), mux
Tonorpacusa, COCyILIecTBOBaHME C MOHTOJM3MOM M WMHBIMM IIOPOKaMy JAlOT BO3-
MOKHOCTE TIOAYEPKHYTb CBA3M MEXKAY Pa3JIMYHBIMM TUOAMMU JAUCTEHETUYECKMX MU3-
MEHeHMI U MX JIOKaJIM3aumua B IVIYNIe HaCJeACTBEeHHO-CEMEMHBIX pPacCTPOICTB.
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M. Dambska, Z. Ferens, J. Kulezycki

DYSGENESIAE IN THE CEREBELLUM AND COCHLEAR NUCLEUS AND THEIR
RELATION TO HEREDITARY-FAMILIAL DEVELOPMENTAL DISORDERS

Summary

Three cases are described in which dysgenetic disturbances were revealed in
the brain of infants in the form of developmentally young foci of round and
spindle cells. In two cases the heterotopic foci were found in the band of the
dentate nucleus in the cerebellum. In one of these children Down’s disease was
diagnosed; slight disturbances in cortex formation were found in both hemispheres
In another* child a defect was revealed in the nervous system in the form of a
univentricular forebrain. In the third case the developmental abnormality was
visible within the inferior cochlear nucleus.

The structure and localization of dysgenesia in the dentate nucleus resembles
the changes considered as probable early stages of the central form of Reckling-
hausen’s disease. The morphological character of the focus in the third case is of
the same type, whereas the seldom noted localization conforms with observations
of Jacob concerning the predisposition to heterotopic changes on the border between
the foci of germ cells and the fields of development of nervous pathways. The
character of the developmental disturbances observed, their topography and co-
existence with mongolism and other defects point to the connection between various
kinds of dysgenetic changes and their place in the group of hereditary-familial
disturbances.
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PODPISY POD RYCINY

Ryc. 1. Ogoélny uklad nieprawidlowych komorek w obrebie jgdra zebatego.
Fiolet krezylu. 200 X.

Fig. 1. General pattern of abnormal cells within dentate nucleus. Cresyl violet.
X 200.

Ryc. 2. Mlode ciemne komorki weciskajgce sie w strukture wstegi dentatus.
Fiolet krezylu. Pow. 800 X. :

Fig. 2. Young dark cells penetrate into structure of dentate nucleus band. Cresyl
violet. X 300. ;

Ryc. 3. Zageszczenia komérkowe wokél jagdra zebatego. H-E. Pow. 200 X,

Fig. 3. Cell agglomeration around dentate nucleus. H-E. X 200.

Ryc. 4. Okragle i wrzecionowate komoérki woko6l neuronéw, H-E. Pow. 480 X.

Fig. 4. Round and spindle cells around neurons. H-E. X 480.

Ryc. 5. Ognisko dyzgenetyczne w dolnym jadrze S$limaka. Fiolet krezylu. Pow.
270 X.

Fig. 5. Dysgenetic focus in inferior cochlear nucleus. Cresyl violet. X 270.

Ryc. 6. Mlode ciemne komérki wciskajgce sie miedzy prawidiowe komérki ner-
wowe. Fiolet krezylu. Pow. 420 X,

Fig. 6. Young dark cells infiltrating between normal nerve cells. Cresyl violet.
X 420.
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W SPRAWIE UDZIALU NACZYN KRWIONOSNYCH
W KSZTAETOWANIU OBRAZU ZABURZEN ROZWOJOWYCH
RDZENIA KREGOWEGO

Zesp6t Neuropatologii Centrum Medycyny Doé§wiadczalnej i Klinicznej PAN
Kierownik Zespolu: doc. dr med. M. J. Mossakowski

Wady wrodzone rdzenia kregowego zwiazane z zaburzeniem procesu
zamykania cewki nerwowej wykazujg duzg, indywidualng zmiennosé tak
w obrazie morfologicznym jak i w przebiegu klinicznym. Zaréwno hydro-
myelia, syringomyelia jak inne postacie dysrafii rdzeniowej moga pozo-
sta¢ ,,nieme” przez cale zycie (Jacob 1963). Zwykle jednak powoduja wy-
stgpienie zespolu objawéw, ktéry pojawia sie i narasta w réznym wieku.
Klasyczna jamisto$é rdzenia bywa okre§lana jako zesp6t zmian rozwija-
jacych sie na podtozu dysgenetycznym (Jacob) lub jako dysrafia ze skton-
noscig do ewolucji zmian chorobowych (Ostertag 1956). Wielokrotnie
dyskutowano czynniki, ktére sg przyczyng narastania zmian w rdzeniu
obcigzonym wadg rozwojowg. Ostertag podkresla szczegélne znaczenie
nieprawidlowych struktur glejowych, az do tworéw neoplazmatycznych
wlgcznie, ktorych rozrost lub rozpad i bliznowacenie powigkszaja uszko-
dzenie rdzenia. W 1942 roku Staemmler (cyt. wg Tridon) przypuszczat,
ze rozwinieta jamisto$¢ rdzenia wywodzi sie z pierwotnego wodordzenia,
w ktorym przesiekajgcy do tkanki plyn powoduje wtérne bujanie gleju,
prowadzgce do dalszych uszkodzen. Jacob (1963) analizujgc sklonnosé¢ do
postepu zmian w syringomyelii wyraza przypuszczenie co do zwigzku tej
sprawy chorobowej z fakomatozami.

Odrebne stanowisko zajgl Netzky (1953), ktory wysunal naczyniowa
teorie patogenezy jam w rdzeniu, uwazajgc, ze sa one skutkiem wrodzo-
nych nieprawidlowosci naczyniowych w obrebie tej struktury. Liczne
obserwacje morfologiczne wskazujagce na wade zamykania cewki nerwo-
wej nie pozwalajg jednak na przyjecie tezy, ze ich przyczyna pierwotnag
sa wylgcznie malformacje naczyniowe. Tym niemniej obserwacje Netz-
ky’ego kierujg naszg uwage na zagadnienie udzialu elementéw laczno-
tkankowych, a szczegélnie naczyn w ksztaltowaniu zmian przy niepra-
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widlowym pierwotnym i wtéornym zamykaniu cewki nerwowej. Powstaje
pytanie jak mozna oceni¢ ich role w dalszej ewolucji zmian chorobowych
w czasie zycia osobniczego.

Zestawienie dwu przypadkéw wczesnych ciezkich zaburzen i pdzno
ujawnionych wolno narastajgcych uszkodzen rdzenia na podlozu dysrafii
wydaje sie nam interesujgce jako podstawa do rozwazan nad tym zagad-
nieniem.

Przypadek I.R. ,,C” noworodek urodzony z wadami rozwojowymi pod postacig
rachischisis lumbalis z przepukling oponowg w tej okolicy i z zespolem porazenia
konczyn dolnych, Radiologicznie oprocz wady kregostupa stwierdzono kraniolakunie,
oraz wrodzone zwichnigcie stawéw biodrowych. Z powodu peknigcia worka prze-
puklinowego operowany w 2 dniu po urodzeniu, noworodek zmarl nastepnego dnia.
Na sekcji ogélnej nie znaleziono wad w narzadach wewnetrznych. Stwierdzono
stluszczenie watroby.

Na sekcji moézgu i rdzenia znaleziono w ukladzie nerwowym wodo-
glowie wewnetrzne $redniego stopnia i zespé! Arnolda-Chiari pod po-
stacig czeSciowego przemieszczenia pnia moézgu i mozdzku do kanatu
kregowego. Na poziomie ledzwiowym odpowiadajgcym rozszczepowi Kre-
gostupa rdzen jest znieksztalcony, w postaci niezamknietej rynienki,
o rysunku zatartym, w zroscie z oponami. W odcinku piersiowym ksztalt
jego jest prawidlowy, jedynie miedzy sznurami tylnymi istnieje szparo-
wata jamka. Rdzen szyjny o obrazie normalnym.

Do badania mikroskopowego pobrano skrawki przez poétkule moézgu,
pien, mézdzek oraz rdzen szyjny, piersiowy i ledzwiowy. Zatopione w pa-
rafinie barwiono H-E, krezylem i met. van Gieson.

W obrebie pétkul mézgu znaleziono dyskretne zaburzenia w uzwojeniu
plaszcza. Poszerzone wodoglowiowo komory wystane sa tylko odcinkowo
prawidlowag wysciotkg, w wiekszosci warstwag gleju podwysciotkowego.
W srodmozgowiu wodocigg jest szczelinowaty, komorki nerwowe wtérnie
uszkodzone. Pien moézgu i mé6zdzek znacznie przekrwiony, otoczony opo-
nami przeroslymi, wyraznie zwléknialymi.

Najbardziej nasilone zmiany znajdujg sie na poziomie rdzenia.

W odcinku dolnym wida¢ tu duzg jame otwartg do przestrzeni opono-
wej z wpuklajgcym sie czopem niezréznicowanej tkanki lgcznej (ryc. 1, 2).
Dobocznie od jamy znajduje sie pole o miezroznicowanym przeroscie
glejowym, a w nim elementy przypominajgce cewki wysciétki. Na nieco
wyzszym poziomie pojawia sie w tym miejscu szparowaty kanal Srod-
kowy nie lgczacy sie juz bezposrednio z jama (ryc. 2). Rdzen otoczony
jest oponami w calosci bardzo pogrubiatymi, przerostymi, ktéore wpuklajg
sie rowniez od strony przeciwnej, rozdzielajac praktycznie wadliwie za-
mykajacg sie cewke na dwa odrebne odcinki — wiekszy z kanalem $rod-
kowym i mniejszy catkowicie miezamkniety. Nad calym nieprawidlowo
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uksztaltowanym rdzeniem dominuje obfity przerost }acznotkankowy.
Gruba warstwa, ktéorg mozemy okresli¢c jako wystanie jamy przerosia
jest obficie widknami klejorodnymi. Od strony opon miloda tkanka lgcz-
na wrasta do tkanki nerwowej. W centrum utkania rdzenia wida¢ bardzo
liczne konglomeraty mnieprawidlowo wyksztalconych naczyn (ryc. 4).
W tak znieksztalconym rdzeniu komorki nerwowe ulozone sa w pasmie
wokol opisanej ogromnej jamy, nie mozna wsrod nich rozrézni¢ charak-
terystycznych ukladéw rogéw przednich i tylnych, ale mozna znalezé
zgrupowanie komoérek ruchowych z zaznaczonym zwyrodnieniem. Nawet
w ,,odcietej” czeSci rdzenia, szczegoélnie zmienionej i przerostej niepra-
widlowymi naczyniami widaé¢ dos¢ dobrze utrzymane zgrupowania komo-
rek nerwowych. Na poziomie piersiowym rdzen ma juz ogélny ksztalt
prawidlowy, jedynie w linii $rodkowej miedzy slupami tylnymi widoczna
jest szpara 1lgczgca sie od przodu z kanalem s$rodkowym, ku tylowi
wystana glejem podwysciotkowym (ryc. 3). W otoczeniu kanalu srodko-
wego i jamy znajduja sie liczne przeroste i zwldkniate naczynia (ryc. 5).

Przypadek II. S.K. lat 56. Przed 11/2 rokiem wsér6d pelnego zdrowia nagle po
wysitku fizycznym pacjentka odczula bdle w okolicy ledZwiowo-krzyzowej pro-
mieniujgce do konczyny dolnej lewej. W dwa miesigce po tym incydencie poja-
wily sie dretwienia i stopniowo narastajgce ostabienie nég. Po dalszych trzech
miesigcach przyjeta do oddzialu neurologicznego szpitala Kolejowego w Miedzy-
lesiu. Stwierdzono wéwezas niedowlad spastyczny koneczyn dolnych oraz zaburzenia
wszystkich rodzajéw czucia od poziomu Th 10 po stronie prawej, a Th 2—5 po
lewej. Podejrzewany guz rdzenia wykluczono w Klinice Neurochirurgii AM w War-
szawie. Stan chorej stopniowo sie pogarszal, dolgczyly si¢ objawy ze strony zwie-
raczy, nastepnie niedowlad spastyczny przeszed! w pelne porazenie wiotkie. Zabu-
rzenia czucia ustalily sie od poziomu Th 2—3. Wystapily rozleglte odlezyny i chora
zmarla na skutek ogolnego stanu septycznego.

Rozpoznanie kliniczne brzmialo: ,Laesio organica medullae spinalis probabiliter
vasogenes in regio Th 2—3.

Na sekcji ogblnej stwierdzono uogélniong miazdzyce, sttuszczenie watroby, ogélne
niedokrwienie narzgdow. X

Badanie makroskopowe ukladu nerwowego nie wykazalo zmian na
poziomie moézgu, pnia i moézdzku. W rdzeniu kregowym stwierdzono od
poziomu dolnego szyjnego do gornego ledzwiowego centralnie polozong
jame obejmujgcg rogi przednie rdzenia (ryc. 7, 8). Otaczajaca tkanka jest
pozaciggana, brunatno podbarwiona. W odcinku szyjnym powyzej jamy
widaé rozrzedzenie struktury w obrebie istoty szarej rogéw przednich
(ryc. 6). Rdzen ledzwiowy uksztaltowany jest prawidlowo z szarym za-
barwieniem drogi korowordzeniowej. Do badania mikroskopowego po-
brano wycinki z kory, zwojéw podstawy, pnia mézgu i mézdzku, oraz
z rdzenia na poziomie szyjnym, piersiowym i ledzwiowym.
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Material zatapiano w parafinie, barwiono hematoksyling eozyna, me-
todg Heindenhaina i van Gieson.

‘W badaniu mikroskopowym zmiany ograniczajg sie do poziomu rdze-
nia. Najbardziej zmieniony jest rdzen na poziomie piersiowym (ryc. 7).
Znajduje sie tu duza jama lgczaca sie ze $wiatlem kanalu srodkowego.
Jej brzegi wyslane sa w czesci delikatnym jednorodnym pasemkiem
tkanki igcznej, przeplatajg sie¢ z nim wstawki ze splaszczonych komoérek
wySciotki, reszte wypelnia przerosty, czesto w formie ziarnistosci glej
podwysciétkowy. Na tym poziomie widaé prawie calkowite zniszczenie
istotny szarej. W miejscu odpowiadajacym rogom przednim znajdujemy
jedynie pojedyncze i bardzo uszkodzone komoérki. Wokétl jamy uderza
natomiast rozrost nieprawidlowych co do ilosci i struktury elementéw
naczyniowych, najliczniejszych wzdluz linii niepelnego szwu tylnego.
Naczynia czesto tworzg konglomeraty otoczone przerostymi elementami
mezodermalnymi (ryc. 9). Sciany ich sg jednorodnie zeszkliwiale. Wokét
takich naczyn tkanka wykazuje zmiany o typie rozluznienia, wolno nara-
stajgcych zmian wstecznych.

Ku dotowi jama sie¢ zmniejsza, w dolnym odcinku piersiowym widzimy
tylko dwie nie laczace sie z sobg jamki w rogach tylnych wystane tkankg
lgczng. W ich otoczeniu drobne naczynia zmienione sg podobnie jak
w wyzszych odcinkach, a podloze jest rozluznione (ryc. 10).

Na poziomie szyjnym bezposrednio powyzej jamy widaé w obrebie
rogéw przednich zwlaszcza u ich podstawy obraz martwicy migzszowej,
miejscami prowadzacy do rozrzedzenia, a miejscami do calkowitego roz-
padu tkanki (ryc. 11). W obrebie calego rdzenia uwidacznia sie zwyrod-
nienie powrdézkéw bocznych i peczkow Golla pod postacig zggbczen
i demielinizacji.

OMOWIENIE

Pierwszy z naszych przypadkow przedstawia obraz spowodowany nie-
prawidlowym wyksztalceniem pierwotnego i wtérnego szwu srodkowego.
Brak spojenia tukéw kregowych, laczaca sie z tym przepuklina oponowa
i rynienkowaty charakter rdzenia ledzwiowego — to anomalie w two-
rzeniu szwu pierwotnego. Nalezy je odnie$¢ do 3—4 tygodnia rozwoju.
Obraz widoczny w rdzeniu piersiowym to skutek niewyksztalcenia sie
szwu wtornego na tym poziomie, czyli zaburzenia procesu toczacego sie
do 10 tygodnia rozwoju. Réwnolegle z formowaniem sie rdzenia tocza sie
miedzy 2—6 tygodniem zycia plodowego trzy wstepne fazy rozwoju na-
czyn: 1) tworzenie kapilaréw, 2) ksztaltowanie prymitywnego krazenia,
3) roéznicowanie poszczegolnych zakres6w unaczynienia: dla pokrywy
kostnej, opon i samej tkanki nerwowej (Stretter cyt. za van Bogaertem
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1951, Lindenberg 1956). W maszym przypadku w okolicach rdzenia nie-
prawidlowo uksztaltowanych widaé jego wadliwe unaczynienie. Na pozio-
mie o najwigkszych zmianach nie uporzadkowany rozrost elementow
lacznotkankowych jest szczegdlnie nasilony, znajdujg sie tu uklady na-
czyn o typie naczyniakéw. Miejsce niewielkiej anomalii w tworzeniu
szwu wtoérnego rdzenia jest obszarem o nadmiernej liczbie naczyn i ich
wadliwej budowie. Obraz powyzszy mozna wigza¢ zaréwno z niepra-
widlowym unaczynieniem blednie ksztaltujgcych sie struktur nerwowych
jak i z rownoleglymi do wady rdzenia zaburzeniami rozwojowymi na-
czyn, ktére w sposéb miewatpliwy wplywaja ma uksztaltowanie calego
obrazu wady. Oba te zjawiska tlumaczy rownoleglo$¢ rozwoju rdzenia
i ukladu naczyniowego (Tridon 1958). Struktura morfologiczna wady nie
pozwala na przesadzenie o pierwotnosci malformacji naczyniowej czy
rdzeniowej. Jednak kolejnos¢ zamykania rynienki nerwowej (ktéra doko-
nana jest na poziomie piersiowym, a zaburzona na poziomie ledzwiowym)
wyprzedzajacego wrastanie naczyn wskazuje na czynnik naczyniowy jako
wspoéltowarzyszacy w powstawaniu wady i wplywajacy na jej obraz
morfologiczny.

W drugim naszym przypadku bedgcym gléwnym przedmiotem analizy
klinicznej spotkaliSmy jame lgczgcg sie tak wyraznie z kanalem $rodko-
wym i pozbawiong w swej budowie elementéow hyperplazji glejowej z roz-
padem i bliznowaceniem, ze okresli¢ ja mozna jako zmiane posrednig
miedzy hydro- i syringomyelig. Bliski zwiazek kliniczo-morfologiczny
miedzy tymi dwoma odmianami wad byl niejednokrotnie omawiany
(Andre 1951, Dambska, Kasperek 1963). Zaburzenie nalezy odnies¢ do
okresu stopniowego tworzenia sie szwu czyli miedzy 4—10 tygodniem
rozwoju. W tak nieprawidlowo uksztaltowanym rdzeniu, a gléwnie w ob-
rebie wadliwego szwu mamy liczne nieprawidlowe naczynia, ktore po-
nadto ulegly wyraznym zmianom zwyrcdnieniowym w ciggu zycia. Do-
prowadzito to do uszkodzen o typie martwic w tkance otaczajacej jame
i prawdopodobnie ponadto do jej wtérnego poszerzenia. Martwica tkanki
przekracza ku gorze poziom jamy, obejmujac obszar szczegdlnie narazony
na zmiany naczyniopochodne ze wzgledu na niedostateczno$¢ ukrwienia
przez odgalezienia koncowe arteria sulco-commissuralis. Uszkodzenia
Swiadczg o tym, ze zmiany pierwotne i wtorne w ukladzie naczyniowym
rdzenia istniejg na nieco dluzszym odcinku niz jama. Zesp6l kliniczny
(poprzecznego przeciecia rdzenia) rézny od cbjawow klasycznej jamistosci
odnie$¢ nalezy wlasnie do poszerzenia obszaru zmian o pola martwic
naczyniopochodnych. :

Podstawowa struktura analizowanych anomalii (w ktorych Zzle uksztal-
towany rdzen posiada nadmierng liczbe wadliwie zréznicowanych i praw-
dopodobnie nieprawidlowo przebiegajacych naczyn) jest podobna w obu
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przypadkach. W drugim przypadku nieprawidlowe naczynia ulegly znacz-
nym zmianom zwyrodnieniowym. Sama wada rdzenia byla tutaj lzejsza
i pozostawala przez dlugie lata ,,niema”. Pojawienie sie zespolu objawow
nalezy uzna¢ za skutek wtérnych zmian prowadzacych do martwic na-
czyniopochodnych wokét pierwotnej jamy.

Przypadek ten wydaje sie przekonywujacym przykladem istotnego
wplywu zmian wadowych naczyn na ewolucje obrazu klinicznego i mor-
fologicznego zaburzen zwiagzanych z wada z grupy dysrafii rdzeniowej.

M. JOombGcka, 3. KpacbHunka, M. MoccakKoOBCKM

’
K BOIIPOCY V¥YYACTUA KPOBEHOCHBIX COCYJIOB B <®OPMMPOBAHUU
KAPTUHBI TEHETUMYECKUX PACCTPOJMICTB CIMHHOTIO MOB3TA

Pesome

PaGora KacaeTca JBYyX CJydaeB IIOPOKOB CIMHHOIO MO3ra, IpPMHAAJIeXRalux
K rpymnme Tak Ha3. au3padunu. B mepBoM cjaydae y HOBOPOMKJAEHHOIO C DPaclleJIMHON
CHMHHOTO MO3ra KaHCTaTMPOBAHO CYILIECTBOBAHME COCYAMCTBIX MajabdopMaimii co-
MNYTCTBYIOLUMX STOMY IIOPOKY M OKAa3bIBAOILMX BIMAHME Ha €ro MopdoJIOTMYecKyro
KapTuHy. Bo BTOpOM ciy4ae y 56-geTHeit GOJBHOM € IeHeTUMYECKUM pPacCTPOCTBOM
THIIA IIOCPEACTBEHHOIO MEXKAY TI'MAPO- ¥ CHUPMHIOMMI3JMell OOHapyKeHO TaKiKe He-
npaBMJIbHOE (DOPMMPOBAHME COCYAOB, a CBEPX TOrO, MX BTOPUYHBbIE JereHepaTuBHpIC
JI3MEHeHMsl C HeKpo3aMy B HEpPBHOM TKaHM. ABTOpPbI 00pallaloT BHMMaHue Ha IIpo-
OeMy yd4YacTMsA COEAMHUTErbHO-TKAHHBIX 9JIEMEHTOB, a B OCOOEHHOCTM COCY/OB
B (OopMMPOBaHMM M3MEHEHMII IIpyM HEeNpaBMJIbBHOM TIEPBMYHOM M BTOPMYHOM 3a-
KDBITUM MEAYJJIAPHOI TPYyOKM, a TakiKe MX pPOJyu B Pa3BUTUM ITaTOTeHHBLIX M3Me--
HEHMI B TeYeHMe MHAMBUAYAJbHON IKU3HU.

M. Dgmbska, Z. Krasnicka, M. J. Mossakowski

CONTRIBUTION OF BLOOD VIESSELS TO THE PICTURE RESULTING FROM
DEVELOPMENTAL DISTURBANICES IN THE SPINAL CORD

Summary

Two cases of spinal cord defects belonging to the group known as dysraphia
are described. In case 1 vascular malformations associated with the defect and
affecting the morphological picture were found in an infant with spina bifida.
Case II was a 56-year-old subject with a developmental disturbance of intermediate
type between hydro- and syringomyelia, in which abnormal vessel formation was
also found together with secondary degenerative changes and necroses in the
nervous tissue, The authors call attention to the problem of the contribution of
the connective tissue element, and particularly vessels, in the development of the
changes associated with primary and secondary abnormal closure of the nerve
tube, and their role in the evolution of pathological changes during postnatal life.
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PODPISY POD RYCINY

Ryc. 1. Przypadek I. Przekr6j przez dolny odcinek ledzwiowy. Met. van Gieson.
Pow. 60 X.

Fig. 1. Case I. Cross-section through lower lumbar segment. Van Gieson method.
X 60.

Ryc. 2. Przypadek I. Przekr6j przez znieksztalcony odcinek rdzenia ledzwio-
wego. Po prawej stronie widoczny szparowaty kanal §rodkowy. Wyraznie pogrubiate
opony. Wrastanie tkanki lgcznej w miejscu nie zroénietych powrézké6w tylnych.
Met. van Gieson. Pow. 60 X.

Fig. 2. Case I. Cross-section through deformed part of lumbar cord. On right
slit-like central canal is visible. Distinctly thickned meninges, Connective tissue
growing into sites where posterior funiculi have not merged. Van Gieson method.
X 60.

Ryc. 3. Przypadek I. Rdzen piersiowy. Jama polgczona z kanalem $rodkowym.
Brak szwu w obrebie przegrody tylnej. Met. van Gieson. Pow. 60 X.

Fig. 3. Case I. Thoracic spinal cord. Cavity connected with central canal, Suture
in posterior septum lacking. Van Gieson method. X 60.

Ryc. 4. Przypadek I. Rdzen lediZwiowy. Bardzo liczne konglomeraty wadliwie
uksztalttowanych naczyn. Met. van Gieson. Pow. 100 X.

Fig. 4. Case I. Lumbar cord. Numerous conglomerations of defectively formed
vessels. Van Gieson method. X 100,

Ryc. 5. Przypadek I. Rdzen piersiowy Widoczne polgczenie kanatlu §rodkowego
z jamg. W otoczeniu kanalu patologicznie zmienione naczynia. Met. van Gieson.
Pow. 100 X,

Fig. 5. Case I. Thoracic cord. Junction of central canal with cavity visible.
Around canal pathologically changed vessels. Van Gieson method. X 100.
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Ryc. 6. Przypadek II. Rdzen szyjny. Ogniska martwicy w substancji szarej rogow
przednich rdzenia. Demielinizacja powrézkéw przednich i bocznych (bardziej nasi-
lona po stronie prawej). Met. Heidenhaina. Pow. 60 X.

Fig. 6. Case 1I. Cervical cord. Necrotic foci in grey matter of anterior horns.
Demyelinization of anterior and lateral funiculi (more intensive on right side).
Heidenhain method. X 60.

Ryc. 7. Przypadek II. Przekr6j przez rdzen piersiowy. Prawie catkowite zniszcze-
nie istoty szarej. Met. Heidenhaina. Pow. 60 X.

Fig. 7. Case II. Cross-section through thoracic cord. Almost complete destruction
of grey matter. Heidenhain method, X 60.

Ryc. 8. Przypadek II. Przekr6j przez dolny odcinek piersiowy. Widoczne dwie
jamy w obrebie rogéw tylnych. Demielinizacja w powrézkach przednich i bocznych.
Met. Heidenheina. Pow. 60 X.

Fig. 8. Case II. Cross-section through lower thoracic segment of cord. Visible
two cavities within posterior horns. Demyelinization in anterior and lateral funiculi.
Heidenhain method. X 60.

Ryc. 9. Przypadek II. Rdzen piersiowy. Martwica wokél naczyn o nasilonych
zmianach patologicznych. Met. H-E. Pow. 200 X.

Fig. 9. Case II. Thoracic cord. Necrosis around vessels with severe pathological
changes. H-E. X 200.

Ryc. 10. Przypadek II. Rdzen piersiowy (odcinek dolny). Liczne zeszkliwiale na-
czynia woko6l jamy. Znaczna destrukcja tkanki nerwowej. Met. H-E. Pow. 100 X.

Fig. 10. Case II. Thoracic cord (lower segment). Numerous hyalinized vessels
around cavity. Considerable destruction of nerve tissue. H-E. X 100.

Ryc. 11. Przypadek II. Rdzen szyjny. Drobne ogniska martwicy w okolicy rogéw
przednich, Met. H-E. Pow. 100 X. :

Fig. 11. Case II. Cervical cord. Minute necrotic foci in the region of anterior
horns. H-E. X 100.
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NEUROPAT. POL. 1970, VIII, 3

EUGENIUSZ SIMON, LEOKADIA GUSTOWSKA

MORFOLOGICZNE METODY OCENY SRODKOW KONTRASTOWYCH
STOSOWANYCH W ARTERIOGRAFII MOZGOWEJ *

Katedra i Zaklad Anatomii Patologicznej AM w [Poznaniu
Kierownik: prof. dr P. Gabryel

Szerokie zastosowanie badan angiograficznych w diagnostyce neurolo-
gicznej (Decker, Backmund 1968) oraz w zakresie innych specjalno$ci
przy uzyciu stosunkowo duzych ilosci srodkéw kontrastowych, stwarza
konieczno$¢ oceny ich wplywu na ustréj. Wyniki niektoérych badan do-
Swiadczalnych (Steinberg, Evans 1967, Welborn i wsp. 1967) oraz stosun-
kowo niewielki odsetek powazniejszych powiklan po arteriografii, utrwa-
lity przekonanie o nieszkodliwosci stosowanych srodkéw kontrastowych.
Wprowadzenie nowych srodkow o lepszych wtlasciwosciach diagnostycz-
nych i mniejszej toksycznosci ostabilo dodatkowo czujnos$¢ lekarzy, wy-
konujacych badania angiograficzne. Odmienna reakcja kazdego ustroju,
zalezna od ilosci i jakosci $Srodka, przy stosunkowo duzych réznicach
toksycznosci dla poszczegélnych kontrastow (Margolis, Yerasinides 1962,
Rhea i wsp. 1965, Fischer, Eckstein 1961) utrudnia ocene kliniczng nie-
zamierzonych efektoéw stosowania tej metody diagnostycznej. Znany jest
patologom fakt, ze nawet znaczne uszkodzenie poszczegdlnych narzadow
nie musi objawiaé¢ sie klinicznie i w wynikach badan uzupelniajacych.
Przykladem moga byé¢ nerki, ktére przy zachowaniu 30% ich miazszu
moga speinia¢ prawidlowo swoje czynnosci. Metody badan morfologicz-
nych (Bryé¢, Latalski 1964, Chibowski, Czochra 1966, Gustowska, Simon
w druku, Herout, Vortel 1961, Mersereau, Robertson 1961, Sherrick,
Amador 1963, Simon 1965, 1966, Simon, Kasprzak 1969, Simon, Topitko
w druku) przystosowane do oceny wplywu s$rodkéw kontrastowych
na ustroj powinny znalez¢ szersze, niz dotychczas zastosowanie (Bristow
i wsp. 1967, Fischer, Eckstein 1961, Gensini, Giorgii 1964, Margolis,
Yerasinides 1962, Rhea i wsp. 1965, Steinberg, Evans 1967, Wolanski,
Bry¢ 1968).

* Praca wygloszona na I Konferéncji Neuropatologicznej Stowarzyszenia Neuro-
patologébw Polskich, Warszawa, marzec 1969 r.

Neuropatologia Polska — 3 3
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Ocena zmian w moézgu po arteriografii u ludzi jest trudna, gdyz ewen-
tualne zmiany uszkadzajace nakladajg sie na juz istniejace zmiany pier-
wotne, zwigzane z procesem chorobowym np. w przebiegu nowotworu,
czy tez po urazie. Z tego wzgledu badania i ocena $rodkéw kontrastowych
winny by¢ dokonane przede wszystkim w oparciu o doswiadczenia na
zwierzetach z uwzglednieniem odmiennej wrazliwosci roznych zwierzat
na stosowany srodek.

Zagadnieniem trudnym do wyjasnienia jest patomechanizm powstatych
zmian. Badania morfologiczne, dzieki ktérym mozna wykazaé uszko-
dzone struktury tkankowe, oceni¢ stopien uszkodzenia, rozmieszczenie
i rozleglos¢ powstalych zmian, nie sa jednak w pelni miarodajne dla
wyciggniecia wnioskéw odnosnie patomechanizmu. Stwierdzenie zmian
w miejscu wstrzykniecia (Bry¢, Latalski 1964, Chibowski, Czochra 1966,
Herout, Vortel 1961, Mersereau, Robertson 1961) pozwala jednak wska-
za¢ na Srodek kontrastowy, jako na czynnik uszkadzajacy. Wyniki pro-
wadzonych przez nas badan mogly wskazywaé¢ na przechodzenie kon-
trastu z koryta naczyniowego moézgu do tkanki w otoczeniu naczyn
(Simon 1965, 1966, Simon, Kasprzak 1969, Simon, Topitko w druku).
Prowadzone nastepnie badania doswiadczalne przy uzyciu s$rodka kon-
trastowego (Urokon) znakowanego izotopem !°1J, wykazaly przy uzyciu
autoradiografii, jak rowniez w ocenie ilosciowej, wyrazng aktywnos¢
tkanki moézgowej po stronie podania kontrastu (Simon, Kasprzak). Po-
rownujgc wyniki uzyskane w badaniach morfologicznych z objawami
i powiklaniami klinicznymi (Decker, Backmund 1968, Steinberg, Evans
1967) czesto nieznacznymi, ujawniono pewng dysproporcje. Zjawisko to
jednak mozna bylo wytlumaczyé rozmieszczeniem spostrzeganych zmian.
Byly one rozproszone w korze, zwlaszcza platow: czotowych, ciemienio-
wych i skroniowych oraz na pograniczu kory i istoty biatej.

Ocena spostrzeganych zmian morfologicznych w moézgu, zaré6wno w na-
czyniach jak i w otaczajgcej je tkance, wymaga zastosowania calego
szeregu metod badawczych i dopiero zbiorcze wyniki daja moznos$¢ okres-
lenia stopnia uszkodzenia poszczegélnych struktur tkankowych.

W ocenie srodka kontrastowego nie mozna sie ogranicza¢ tylko do
badan mozgu, nalezy bra¢ takze pod uwage zmiany spostrzegane w ner-
kach, poniewaz przez nie wydala sie kontrast. Przeprowadzone przez nas
badania histologiczne i enzymatyczne nerek (Gustowska, Simon) wyka-
zaly uszkodzenie, zwlaszcza nablonka kanalikéw nerkowych, az do mar-
twicy wlacznie.

Uwzgledniajgc powyzsze fakty chcielibySmy przeprowadzi¢ analize
metod morfologicznych zastosowanych w,_ ocenie uszkadzajacego dzialania
srodkow kontrastowych. Opisywane metody stosowaliSmy w badaniach
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doswiadczalnych oraz w materiale biopsyjnym i sekcyjnym, w przypad-
kach po arteriografii.

MATERIAL I METODA

W badaniach doswiadczalnych uzyto 30 szczuréw szczepu ,,Wistar”,
7 psow oraz 37 kotéow. Badano rowniez material biopsyjny i sekcyjny
Katedry i Zakladu Anatomii Patologicznej AM w Poznaniu.

W badaniach doswiadczalnych badano nastepujace $rodki kontrastowe:
Tiuropan, Triopac, Per-Abrodil, Uromiro w dawkach proporcjonalnych
do stosowanych u ludzi. U kotéw stosowaliémy 30% Uromiro w dawce
1 ml/kg wagi. Zwierzeta skrwawiano w okresie od 0,5 minuty do 28 dni
po podaniu kontrastu.

Po ocenie makroskopowej pobierano material zaleznie od zamierzonych
badan. Bez utrwalenia pobierano material do badan autoradiograficz-
nych, niektérych histochemicznych oraz do badan w mikroskopie fazowo-
-kontrastowym.

Pozostaly material utrwalono odpowiednio w 10% obojetnej formalinie,
w plynie Bakera, w plynie Carnoy’a oraz w aldehydzie glutarowym (do
badan w mikroskopie elektronowym).

Zastosowano nastepujgce metody barwienia: hematoksyling i eozyna,
azokarminem i blekitem aniliny wg metody, okreslanej w skrocie jako
»,azan” oraz wg metody tréj- i czterobarwnej Massona. Wykonano réw-
niez impregnacje (Bielschowsky) dla wykazania akson6w oraz barwienie
ostonek mielinowych (wg metody Spielmeyera).

Przeprowadzono reakcje histochemiczne dla wykazania substancji
PAS-pozytywnej wg McManusa-Mowry, RNA wg Bracheta oraz reakcje
z blekitem alcjanu.

Z reakcji enzymatycznych wykonano odezyny na zasadowg i kwasng
fosfataze wg Gomori’ego, ATP-aze wg Wachsteina-Meisla, dehydroge-
naze mleczanowg LDH (modyfikacja dla tkanki mézgowej wg Pearse’a)
i reduktaze tetrazolowg NADH,. Material nieutrwalony badano w mi-
kroskopie fazowo-kontrastowym.

WYNIKI

W czasie podawania kontrastu u wszystkich zwierzat wystepowaly za-
burzenia czynnosci serca i oddechu. Zwierzeta po wykonaniu angiografii,
zwlaszeza koty, stawaly sie znacznie spokojniejsze, a przy powtdérnym
usypianiu stwierdzano niekiedy brak odruchéw obronnych.

http://rcin.org.pl



290 E. Simon, L. Gustowska

Poétkula moézgu po stronie podawania kontrastu byta juz po kilkunastu
minutach nieco wieksza i bledsza, a po 2 8dniach spostrzegalo sie procz
szarawego zabarwienia zwezenie zakretow.

Zmiany mikroskopowe s$ledzono poczawszy od miejsca wstrzykniecia
kontrastu do tetnicy szyjnej. Stwierdzalo sie w niej martwice w obre-
bie kanalu wklucia oraz prawie zupelny brak komorek srodblonka w od-
cinku powyezj wklucia. Znaczne ubytki srodblonka obserwowano do dru-
giego dnia po podaniu kontrastu. U zwierzat skrwawionych w trzecim
i w dalszych dniach po podaniu kontrastu dochodzilo do regeneracji ko-
morek Srédblonka; uklad komoérek byl czesto chaotyczny, a jadra wy-
barwialy sie z rozmaitg intensywnoscia. Wérod mas martwicznych w $cia-
nie i w otoczeniu naczynia, w przypadku wynaczynienia kontrastu poja-
wialy sie nacieki z granulocytow obojetnochtonnych. Odczyn ten uwi-
dacznial sie juz w 15 minut po podaniu kontrastu. Podobne zmiany
w otoczeniu tetnicy szyjnej spostrzegano réwniez u ludzi po przezskor-
nym nakluciu.

Ocena zmian w duzych naczyniach tetniczych moézgu, zwlaszcza w roz-
galezieniach tetnicy przedniej i srodkowej byla stosunkowo latwa. Obser-
wowalismy tu précz ubytkéw komorek srodblonka rozne formy zwyrod-
nienia tych komoérek oraz zatarcie rysunku $ciany naczynia. Niektore
tetnice mialy zwezone $wiatlo, czesto z wyraznym pofaldowaniem $ciany.
Zmiany tego typu spostrzegaliSmy do trzeciego dnia po podaniu kon-
trastu. Po tym okresie dochodzilo do regeneracji komoérek srodbtonka,
chociaz struktura Sciany naczynia byla zatarta, homogenna, a jadra ko-
morek miesniowych nie wybarwialy sie.

W otoczeniu tak zmienionych naczyn, zwlaszcza tetniczych, dochodzito
do uszkodzenia tkanki nerwowej, az do martwicy wilgcznie. Nalezy za-
znaczy¢, ze nie wszystkie naczynia w danym obszarze tkanki moézgowej
wykazywaly jednakowy stopien uszkodzenia. W badanych naczyniach od
7 do 28 dnia po podaniu kontrastu, zaznaczal sie wyrazny rozplem ko-
morek $rodblonka.Mialo to miejsce zwlaszcza w naczyniach tetniczych,
ktore ulegaly niekiedy znacznemu zwezeniu, a $wiatlo drobnych naczyn
bylo nieraz zamkniete. W $wietle naczyn wystepowaly czesto konglome-
raty zlepionych krwinek czerwonych oraz niekiedy skrzepliny.

Trudna, a czesto niemozliwa, przy zastosowaniu metod klasycznych,
byla ocena zmian w naczyniach wlosowatych. Dla oceny stanu tych na-
czyn konieczne bylo zastosowanie specjalnych metod, jak: reakcje enzy-
matyczne, badanie w mikroskopie fazowo-kontrastowym oraz elektrono-
wym. Uzyskano szereg porownywalnych wynikéow, ktore wyrazaly sie
zmniejszeniem aktywnosci niektérych enzymoéw, przy roéwnoczesnym
uszkodzeniu struktury naczyn i przylegajacych do nich wypustek astro-
cytow. W 15 minut po podaniu kontrastu dochodzilo mianowicie do spad-
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ku aktywnosci ATP-azy (rys. 1) oraz zasadowej fosfatazy (ryc. 2). Znacz-
ny spadek aktywnos$ci zaznaczal sie u zwierzat skrwawionych w okresie
od 1 godziny do trzech dni po podaniu $rodka, przede wszystkim w poél-
kuli mézgu po stronie wstrzykniecia. Odczyn na reduktaze tetrazolowg
NADH, oraz dehydrogenaze mleczanowg byl w pierwszych godzinach
po podaniu $rodka wyrazny, od trzeciej godziny spostrzegalo sie zmniej-
szenie ilosci ziaren produktu reakeji, az do zupelnego znikniecia odczynu.
Roéwnoczesnie pojawiat sie w obrebie naczyn wlosowatych mozgu wyraz-
ny, ziarnisty odczyn na kwasng fosfataze (ryc. 3). Odczyn ten nasilat
sie w drugim i trzecim dniu po podaniu kontrastu, a nastepnie utrzy-
mywal sie, cho¢ w mniejszym nasileniu, az do 28 dnia po podaniu kon-
trastu. U wszystkich kotéow po arteriografii odczyny te byly wyraz-
niejsze, niz u zwierzat, u ktérych przed skrwawieniem wywolano samo
tylko niedotlenienie przez zalozenie szczelnej maski na nos zwierzecia.

U kotéw skrwawianych w 10 do 28 dni po podaniu kontrastu stwier-
dzano ponowne pojawienie sie odczynéw enzymatycznych, na ATP-aze,
zasadowg fosfataze, reduktaze tetrazolowg NADH, oraz dehydrogenaze
mleczanowg. IOdczyny te roéznily sie jednak znacznie od spostrzeganych
u zwierzat kontrolnych. Ilo$¢é maczyn z dodatnim odczynem byla znacz-
nie mniejsza, a wystepujgce w ich obrebie ziarna produktu reakcji byty
mniej liczne i nieré6wnomiernie rozmieszczone. Zaznaczaly sie wyrazne
roznice w nasilaniu odczynoéw sgsiadujgcych ze sobg naczyn w obszarze
uszkodzenia. Tylko niekiedy obserwowano w tej grupie zwierzat pro-
dukty reakcji na zasadowg fosfataze w otoczeniu naczyn wlosowatych;
odezyn ten byl wyrazny w drugiej potkuli i w grupie kontrolnej. Zmia-
nom enzymatycznym towarzyszyly zmiany w morfologicznej strukturze
$cian naczyn wlosowatych. W mikroskopie fazowo-kontrastowym mozna
bylo przesledzi¢ dilugie odcinki naczyn wlosowatych z wyraznymi zmia-
nami struktury $cian naczyn, zwlaszcza w miejscu przejscia tetniczek we
wlosniczki. Struktura $cian naczyn byla zatarta, komoérki s$rodblonka
ulegaly zwyrodnieniu, a pozanaczyniowo gromadzila sie ziarnista sub-
stancja, najczesciej w miejscu podzialu tetniczek na wlosniczki (ryc. 5).
Dodatkowe wykladniki uszkodzenia obserwowano w mikroskopie elek-
tronowym, i to zaréwno w obrebie struktur naczynia, jak réwniez struk-
tur tkanki nerwowej moézgu. Zmiany te byly poré6wnywalne ze spostrze-
ganymi w badaniach klasycznych.

Ocena zmian w otoczeniu naczyn jest trudniejsza. Spostrzegane puste
przestrzenie okolonaczyniowe (w preparatach z bloczkéw parafinowych)
roznily sie od artefaktéw. W obszarze okolonaczyniowym spotykano réw-
niez wynaczynione krwinki czerwone (ryc. 7), a po kilku dniach od
podania kontrastu, rowniez krwinki biate (ryc. 8). Przy zastosowaniu
specjalnych metod barwienia mozna bylo ujawni¢ w otoczeniu naczyn
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obecno$é ziarnistej PAS-dodatniej substancji (ryc. 6), barwiacej sie réw-
niez blekitem alcjanu. Dodatnie byly tu odczyny na reduktaze tetrazo-
lowg NADH, (ryc. 4) oraz test Bracheta. Wspomniane masy odpowiadaty
spostrzeganym w mikroskopie fazowo-kontrastowym. Ilos¢ tych zlogéow
zmniejszala sie w miare uplywu czasu od chwili podania $rodka kontra-
stowego. U zwierzat skrwawionych kilkanascie dni po podaniu kontrastu,
zacierala sie ziarnisto$¢ zlogow, ktore stawaly sie bardziej homogenne.
Wyraznym zmianom ulegaly ostonki mielinowe oraz widkna osiowe istoty
biatej. Oslonki mielinowe byly rozdete (ryc. 9), w ich obrebie nagro-
madzila sie substancja PAS-pozytywna. Rownocze$nie wypustki osiowe
obrzmiewatly, ich obrysy zacieraly sie. Zmiany te uwydatnialy sie zwlasz-
cza w preparatach impregnowanych wg Bielschowsky’ego, barwionych
wg Spielmeyera oraz w materiale nieutrwalonym, badanym w mikro-
skopie kontrastowo-fazowym (ryc. 10). Istota biata ulegala ogniskowemu
zggbczeniu. W miejscach zgabczenia gromadzil sie plyn obrzekowy.
Zmiany o cechach obrzeku ujawnialy sie juz w 15 minut po pedaniu
kontrastu. W opisanych ogniskach zgabczenia na ogét nie stwierdzalo sie
nagromadzenia ziarnistych mas PAS-pozytywnych. U kotéw skrwawio-
nych po 10 i wiecej dniach, zgabczenie istoty biatej i rozdecie ostonek
obserwowano rzadziej, lub nie spotykalo sie ich zupelnie. Pojawialty sie
natomiast. ogniska zageszczenia istoty bialej z ziarnistym rozpadem nie-
licznych aksonéw i izomorficznym rozplemem gleju.

Zmianom powyzszym towarzyszylo nasilenie aktywnos$ci reduktazy
tetrazolowej NADH, i dehydrogenazy mleczanowej w pierwszych godzi-
nach po podaniu kontrastu z nastepowym spadkiem, od 48 godzin po
podaniu $rodka. Ponowny wzrost nasilenia odczynéw mial miejsce w okre-
sie od 10 do 28-go dnia do$wiadczenia, a szczegbdlnie wyraznie zaznaczal
sie w otoczeniu nicktérych naczyn, zwlaszcza w sasiedztwie maciekéw
leukocytarnych oraz komorek glejowych, wykazujacych cechy pobu-
dzenia.

Odrebnego omoéwienia wymagaja zmiany w korze moézgowej, zwlaszcza
w poétkuli po stronie wstrzykniecia kontrastu. W kilkanascie minut po
podaniu kontrastu dochodzilo do ostrego obrzeku komorek nerwowych.
Zmiany te wystepowaly ogniskowo i zwykle w poblizu uszkodzonych
naczyn. U kotéw skrwawionych w okresie od 5-ciu godzin po podaniu
kontrastu w cytoplazmie komérek zmniejszala sie ilo$¢ ziaren pyronino-
chlonnych i pojawialy sie wodniczki. W kilka dni po podaniu $rodka
kontrastowego spostrzegalo sie juz cechy uszkodzenia przewleklego, wy-
razajacego sie zanikiem ziarnisto$ci pyroninochtonnych, badz tez zbija-
niem sie ich w geste grudy, obecnoscia odczynéw PAS-pozytywnych
w cytoplazmie, pyknozg jadra komorki lub tez jego rozpadem. Rowno-
cze$nie pojawial sie gruboziarnisty odczyn kwasnej fosfatazy (ryc. 5).
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Brak bylo produktéw reakecji na kwasng fosfataze w uszkodzonych ko-
morkach z cechami rozpadu i neuronofagii. Zmianom tym towarzyszytly
drobne ogniska opustoszenia w korze mozgu.

DYSKUSJA

Uzyskane wyniki wskazujg na przydatnos¢ zastosowanych metod ba-
dania dla oceny stanu tkanki nerwowej i naczyn moézgu po podaniu
kontrastu.

Dotychczasowe obserwacje mikroskopowe (Chibowski, Czochra 1966,
Fischer, Eckstein 1961, Herout, Vortel 1961, Lasser i wsp. 1962, Merse-
reau, Robertson 1961) oraz kliniczne i doswiadczalne (Bristow i wsp.
1967, Fischer, Eckstein 1961, Gensini, Giorgi 1964, Kovetz i wsp. 1968,
Rhea i wsp. 1965, Welborn i wsp. 1967, Wolanski i wsp. 1968) pozwalaja
na wysuniecie przypuszczen co do patomechanizmu uszkodzen. Miedzy
innymi zwraca sie uwage na znaczenie zaburzen czynnosciowych ukladu
krgzenia i bezposrednie dzialanie toksyczne srodkéw na poszczegolne
narzady. Duze znaczenie przypisuje sie zdolnosci wigzania sie niektorych
$rodkow z albuminami krwi oraz z krwinkami czerwonymi (Lasser
i wsp. 1962).

Opisywane w wielu pracach cofanie sie zaburzen czynnosciowych
(Gensini, Giorgi 1964, Steinberg, Evans 1967, Welburn i wsp. 1967. Wo-
lanski i wsp. 1968) nie wyklucza istnienia trwatych uszkodzen ognisko-
wych danych narzadéw, zwlaszcza, ze autorzy ww doniesien nie opierali
swych wnioskéw na badaniach morfologicznych. Rozsiane, drobne zmiany
w sercu, moézgu czy w nerkach moga by¢ dla badan klinicznych nie-
uchwytne (chociazby ze wzgledu na procesy regensracji). Powrét czyn-
nosci nerki po kilku dniach od uszkodzenia (Herout, Vortel 1961) wyjas-
niaja badania morfclogiczne, wykazujace regeneracje nablonka kana-
likow.

Spostrzegane przez nas zmiany w mozgu, a zwlaszcza w komorkach
zwojowych sa juz jednak nieodwracalne. W naszych badaniach zajmo-
walismy sie przede wszystkim zmianami w moézgu po pcdaniu kontrastu
do tetnicy szyjnej. Wolne wstrzykiwanie kontrastu eliminowalto uszko-
dzenia mechaniczne. Spostrzegane zmiany w moézgach, przy réwnoczes-
nym wykazaniu obecnosci w tkance mozgowej kontrastu, znakowanego
izotopem 131J przemawiajg za przejsciem srodka z koryta naczyniowego
do tkanki moézgowej oraz za jego uszkadzajacym dzialaniem (Simon 1965,
1966, Simon, Kasprzak 1969, Simon, Topilko w druku). Zjawisko to
‘jest zastanawiajace, chociazby w poréwnaniu z dzialaniem toksyny bto-
nicznej, ktéra wstrzyknieta donaczyniowo nie wywoluje zmian w moéozgu
i nie uszkadza tzw. bariery krew-mozg (Kasprzak i wsp. 1969).
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Analizujac przydatno$¢ poszczegélnych metod, zastosowanych w po-
wyzszych badaniach, nalezy podkreslié zbiezno$¢ wynikéw oraz ich wza-
jemne uzupelnianie sie. Istotne znaczenie maja tu ,,rutynowe” barwienia
histologiczne, gdyz pozwalaja one na ocene wielu zmian, zaré6wno w na-
czyniach, jak i w tkance nerwowej. W mniejszym stopniu nadaja sie te
metody do oceny stanu naczyn wlosowatych. Bardzo przydatne okazaly
sie tu odczyny enzymatyczne (Friede 1966, Landers i wsp. 1962, Samo-
rajski, McCloud 1961, Torack 1965). Obserwowane przez nas zmniejsze-
nie sie odczynoéw na zasadowgq fosfataze, ATP-aze oraz reduktaze tetra-
zolowa NADH, i dehydrogenaze mleczanowa, przy rownoczesnym poja-
wieniu sie odczynu na kwasng fosfataze, przemawiajg za uszkodzeniem
wlosniczek. Spadek aktywnosci zasadowej fosfatazy i ATP-azy spostrze-
galo sie juz 15 minut po podaniu kontrastu. Po kilku godzinach odczyny
po stronie podania kontrastu byly bardzo stabe i wystepowaly w mniej-
szej ilosci naczyn. Fakt ten mozna tlumaczy¢ nie tylko uszkodzeniem
struktury, lecz réwniez zaburzeniem funkcji naczyn wlosowatych (Friede
1966, Kozik 1968, Landers i wsp. 1962, Samorajski, McCloud 1961, Torack
1965). Zmianom odczynoéw towarzyszylo uszkodzenie tkanki moézgowej
i obrzek; bylo to dodatkowym potwierdzeniem uszkodzenia naczyn przez
srodki kontrastowe (Gabryel 1961, Torack 1965). Ponowne pojawienie
sie odczynow enzymatycznych kojarzylo sie z regeneracja komoérek srod-
blonka. Duza roéznorodno$¢ zmian morfologicznych i enzymatycznych
w poszczegdlnych naczyniach moze przemawiaé¢ za tym, ze kontrast nie
przeplywa przez wszystkie naczynia wlosowate danego obszaru uszko-
dzenia rownoczesnie.

Zmiany odczyndéw na aktywnos$é¢ enzymoéw oksydoredukeyjnych w ob-
rebie naczyn, zwlaszcza wlosowatych, byly mniej wyrazne. Byly jednak
przydatne dla oceny naczyn wiekszego kalibru oraz zmian w tkance
mozgowej.

Ocene stanu komorek nerwowych oparliSmy na wynikach zwyklych
barwien, na obserwacji zachowania sie ziarnistosci pyroninochtonnych
w cytoplazmie i na odczynach histoenzymatycznych, (zwlaszcza na obec-
nosci kwasnej fosfatazy oraz enzyméw oksydoredukcyjnych). Powyzsze
metody w polgczeniu z innymi badaniami (Kozik 1968, Zeromski 1967)
pozwalaja zaobserwowa¢ pewne fazy zmian zwyrodnieniowych w komor-
kach zwojowych. Uwidocznily sie wyraznie cechy przewleklego uszko-
dzenia komoérek i ogniska opustoszen w korze, niekiedy z zatarciem jej
warstwowosci. Uwidoczniono réwniez zmiany w oslonkach mielinowych
i odpowiadajacych im aksonach istoty bialej méozgu. W tych obszarach,
zwlaszcza ma pograniczu z korg, spostrzegalo sie znaczne zmiany w oto-
czeniu drobnych naczyn tetniczych, a niekiedy zylnych. Zmiany te wyra-
zaly sie uszkodzeniem struktur okolonaczyniowych, az do martwicy
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wlgcznie. Wykladniki tego uszkodzenia spostrzegalo sie przy zastosowaniu
wszystkich wspomnianych powyzej metod. W miejscu uszkodzenia uwi-
dacznialy sie ziarniste zlogi PAS-pozytywnej substancji, opisane poprzed-
nio (Simon 1965, 1966). Zlogi te czesciowo barwily sie rowniez blekitem
alcjanu, pyroning oraz dawaly nieswoisty odczyn w reakcji na reduktaze
tetrazolowg NADH,. Dla oceny charakteru zlogéw okolonaczyniowych
wykonano reakcje PAS w probéwce oraz na tkance moézgowej nasyconej
kontrastem. Uzyskano w obu przypadkach dodatni wynik barwny. Mimo
to nie mozemy uwaza¢ zlogéw okolonaczyniowych za réwnoznaczne
z kontrastem. Prawdopodobnie wsréd wspomnianych mas znajduje sie
jednak wynaczyniony kontrast, przypuszczalnie w polaczeniu z albuming
krwi (Lasser i wsp. 1962). Przemawiajg za tym badania z uzyciem kon-
trastu znaczonego izotopem !31J (Simon, Kasprzak). Towarzyszace po-
wyzszym zmianom odczyny koméorkowe moga by¢ wiec wyrazem i w pew-
nym zakresie wskaznikiem stopnia uszkodzenia naczyn.

WNIOSKI

1. Badania morfologiczne pozwalaja na obiektywng ocene uszkodzen
moézgu, wywolanych dzialaniem $rodkéw kontrastowych.

2. Przy wuzyciu szeregu metod badawczych wykaza¢é mozna stopien
uszkodzenia zaréwno naczyn, jak i struktur neuroektodermalnych moézgu.

3. Badania morfologiczne, zwlaszcza histoenzymatyczne oraz izotopowe
wyjasniajg czesciowo patomechanizm powstalych zmian.

E. Cumon, JI. I'ycToBCcKa

MOP®OJIOTMYECKME METOIBI B OLEHKE KOHTPACTHBIX CPEICTB
IIPMMEHAEMBIX K MO3IOBOV APTEPUOI'PA®UN

Pe3wome

C neabi0 OLEHKM M3MEHEHMII KOHCTAaTMPOBAHHBIX B MO3Ty IIOClie MHTpaaprep-
MAJBHOTO BBEAEHUA KOHTPACTHLIX CPEACTB MNPUMEHAJIMUCH: a) TIHUCTOJOrMYecKoe
OKpalluyBaHue, b) IMCTOXMMMYECKMEe peakuuy, C) TexXHuKa (a30oBoro KOHTpAacCTa,
d) 9JIEKTPOHHAsA MMKPOCKOIMA, €) aBTopaauorpadus.

ComocraBiieHue pPe3yJbTAaTOB IIOJYYEHHBIX B BbIUEYIIOMAHYTBIX MCCIEJOBaHMAX
NMO3BOJIMJIIO TIpOBeCTM OoJiee MOJIHYI0 OLIEHKY WM3MEHEeHMiI B COCyAaX M B MO3roBOM
TKaHu. OcobeHHOe BHMMaHMe ObLIO OOpallleHO Ha COCTOAHME KalMJJIAPHBIX COCYHOB,
OlIEHKa KOTOPBIX 3aTPyAHMUTENbHA NPY NPUMEeHeHMM OOBIKHOBEHHBIX METOJ0B OKpa-
IuMBaHMiA, B OIjeHKe NOBPEXKJAIIIEro BO3AENCTBMA KOHTpacTa npummanncx; TaKKe
BO BHMMaHMe M3MeHeHuA HabiaiojaeMble B ITOYKaX.

IIpuMeHeHHbIE METOAbl MCCJIEJOBaHMA AAIOT BO3MOXKHOCTH IIOATBEPAMTHL BBIBOJAbI
OTHOCUTEJIBHO IMOBPERJAIOIIEro BO3JeiCcTBMA KOHTPACTOBBIX CpPeACTB. B auckyccum
COIOCTaBJAIOTCA Pe3yabTaTbl MOPMOJOTMYSCKUX MCCIeNOBaHMI ¢ (DyHKUMOHANBHBIMIL
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E. Simon, L, Gustowska

MORPHOLOGICAL METHODS IN THE EVALUATION OF CONTRAST MEDIA
USED IN CEREBRAL ARTERIOGRAPHY

Summary

For evaluation of the changes observed in the brain after intraarterial intro-
duction of contrast, the following procedures were applied: a) histological staining,
b) histochemical reactions, ¢) phase contrast techniques, d) electron microscopy,
e) autoradiography.

Confrontation of the results obtained in these investigations allowed a fuller
evaluation of the changes in vessels and in the brain tissue. Particular attention
was devoted to the state of the capillaries, the evaluation of which under condi-
tions of routine staining is difficult.

In the evaluation of the noxious effect of contrast, changes noted in the
kidneys were also taken into account.

The methods applied confirm the conclusions concerning the noxious effect of
contrast media. The results of morphological investigations are discussed and
compared with those of functional studies.
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PODPISY POD RYCINY

Rye. 1. Sladowy odczyn na ATP-aze w $cianie naczyh wlosowatych mézgu. Met
Wachsteina-Meisela. Pow. 400 X.

Fig. 1. Trace reaction to ATP-ase in capillary walls of brain Wachstein-Meise!
method. X 400.

Ryc. 2. Sladowy odczyn na fosfataze zasadowa w $cianie naczyh wlosowatych
Met. Gomoriego. Pow. 300 X.

Fig. 2. Trace reaction to alkaline phosphatase in capillary walls. Gomori method
X 300.

Ryc. 3. Dodatni odczyn na fosfataze kwa$ng w S$cianie naczynia wlosowategc
oraz w komérkach nerwowych. Met. Gomoriego. Pow. 400 X.

Fig. 3. Positive reaction of acid phosphatase in capillary wall and nerve cells
Gomori method, X 400.

Ryc. 4. Ziarniste zlogi wok6l naczynia, uwidocznione w reakcji na reduktaze
tetrazylowg NADH.. Zwraca uwage brak swoistego odczynu w $cianie naczynis
i w jego otoczeniu. Pow. 300 X.

Fig. 4. Granular deposits around vessel, visualized by reaction to tetrasole
reductase NADH, Note absence of specific reaction in vascular wall and its
surroundings. X 300.

Ryec. 5. Ziarnista substancja w otoczeniu naczynia tetniczego w miejscu podzialu
na naczynia wlosowate. Mikroskop kontr. faz. Pow. 400 X

Fig. 5. Granular substance surrounding arterial vessel at the site of its division
into capillaries. Contrast-phase microscope. X 400.

Ryc. 6. Zlogi substancji PAS-pozytywnej w otoczeniu naczyn. Barwienie met
PAS. Pow, 800 X.

Fig. 6. PAS-positive substance deposits around vessels. PAS staining. X 300.
Ryc. 7. Naczynie tetnicze pozbawione érédblonka. W otoczeniu naczynia uszko-

dzenie tkanki nerwowej i wynaczynione krwinki czerwone. Barwienie H-E. Pow.
400 X.

Fig. 7. Arterial vessels deprived of endothelium. Around the vessel injured
nerve tissue and extravasated erythrocytes. H-E. X 400.

Ryc. 8. Naciek leukocytarny w otoczeniu naczyn tetniczych w moézgu. Barwienie
H-E. Pow. 500 X.

Fig. 8. Leukocytic infiltration around arterial vessels in brain. H-E. X 500.

Ryc. 9. Rozdecie ostonek mielinowych z pogrubieniem i zatarciem obryséw wy-
pustek osiowych, Barwienie H-E. Pow. 400 X.

Fig. 9. Distention of myelin sheaths with thickening and obliteration of outline
of axons. H-E, X 400.

Ryc. 10. Zmiany w ostonkach mielinowych w mikroskopie kontrastowofazowym.
Pow. 400 X.

Fig. 10. Changes in myelin" sheaths in contrast-phase microscope. X 400.
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TATEUSZ MAJDECKI, JERZY W. BOROWICZ

ULTRASTRUKTURA CIAL LIZOSOMOPODOBNYCH
SPLOTU NACZYNIOWKOWEGO KROLIKA

Zesp6t Neuropatologii Centrum Medycyny Dos$wiadczalnej i Klinicznej PAN
w Warszawie
Kierownik Zespotu: doc, dr med. M. J. Mossakowski
Miedzywydzialowa Pracownia Mikroskopii Elektronowej PAN
Kierownik Pracowni: doc. dr med. Jerzy W. Borowicz

W piSmiennictwie $wiatowym pojawilo sie wiele prac fizjopatologicz-
nych, biochemicznych i morfologicznych dotyczacych splotu naczyniéw-
kowego. Ostatnie z wymienionych objely réwniez badania ultrastruktury
splotu u réznych gatunkéw zwierzat (Breeman, Clemente 1955, Case
1959, Dempsey, Wislocki 1955, Doolin, Birge 1966, Maxwell, Pease 1956,
Meller, Wagner 1968, Meller, Wechsler 1965, Millen, Rogers 1956, Paul
1968, Santalaya, Rodriguez 1968, Shroclg, Case 1956, Tennyson 1960,
Tennyson, Pappas 1968, Wislocki, Landman 1958). W cytowanych pracach
stosunkowo niewiele uwagi poswiecono cialom ‘lizosomopodobnym ko-
morek nablonka splotu. Wydalo sie przeto celowe podjecie badania ultra-
struktury tych elementéow w splocie naczyniéwkowym. Morfologiczna
réznorodnos¢ obserwowanych cial lizosomopodobnych, wystepujacych
w cytoplazmie réznych komorek stala sie poczatkowo podstawag dla po-
gladu, ze obraz ich jest zalezny od narzadu, z ktérego pochodzg (de Duve
1966). W ostatnich latach przyjeto, ze r6znorodnos$¢ postaci omawianych
struktur uwarunkowana jest ich stanem czynnosciowym. Ciala lizosomo-
podobne, ktére sa zatem przejawem miektérych przemian wewngtrzko-
morkowych, zaslugujg na odrebne omoéwienie, w tak waznym funkcjo-
nalnie dla osrodkowego ukladu nerwowego elemencie, jakim jest splot
naczyniowkowy.

W niniejszej pracy morfologicznej uzyto okreslenia ,,ciala lizosomo-
podobne” ze wzgledu na brak mozliwosci dokonania ostatecznej ich iden-
tyfikacji. W przyszlosci badania te zostana uzupelnione uzyciem nale-
zytych markeréw enzymatycznych.
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MATERIAL I METODA

Przedmiotem badania byl splot naczyniéowkowy III komory moézgu
5 krolikow, ktéry pobierano w narkozie eterowej lub nembutalowej
i utrwalano w 1% OsO, o pH 7,4. Wycinki po odwodnieniu w alkoholu
i acetonie zatapiano w eponie; ultracienkie skrawki uzyskiwano za po-
mocg ultramikrotomu f-my Reichert Om U-2 i ,,barwiono” wodnym roz-
tworem nasyconym octanu uranylu oraz odczynnikiem Reynoldsa. Pre-
paraty ogladano w mikroskopie elektronowym JEM-7A f-my Japan
Elektron Optic Laboratory Co. LTD przy napieciu 80 kV.

WYNIKI BADAN

Cytoplazma komoérek nablonka splotu naczyniéwkowego krolika zawie-
rala ciala lizosomopodobne o ksztalcie najczesciej okragglym lub owalnym
i wymiarach zblizonych do wielkosci $rednicy mitochondriéw (ryc. 1).
Nalezy zwroci¢ uwage na fakt, ze opisywane elementy szczegélnie czesto
wystepowaly w poblizu aparatu Golgiego. Ponadto spostrzegano je réow-
nie czesto w poblizu jgder komoérek nablonka splotu naczyniowkowego,
mikrokosmkow, jak i w sagsiedztwie blon podstawowych naczyn krwio-
nosnych splotu. Ciala lizosomopodobne roéznily sie zawartym wewngtrz
materialem. Na tej podstawie wyodrebniono trzy ich grupy, a miano-
wicie: elementy zawierajace zroznicowany material pochodzenia komor-
kowego, elementy o znacznej gestosci elektronowej zawierajace materiat
jednorodny lub ziarnisty, oraz ciala lizosomopodobne jednorodne o wy-
tacznie drobnoziarnistej zawartosci.

1. Elementy zawierajace zréznicowany material pochodzenia komor-
kowego — we wnetrzu ich stwierdzono obecnosé réznych ilosci materiatu
bloniastego (ryc. 2), pecherzykowego (ryc. 3) oraz ziarnistego (ryc. 4)
o niejednakowej gestosci elektronowej. Niekiedy obserwowano struktury,
przypominajgce mitochondria (ryc. 5). Odpowiedniki zawartego w cia-
fach lizosomopodobnych materialu obserwowano w pobliskiej cytoplaz-
mie komorkowej. Omawiane struktury byly najczesSciej otoczone poje-
dynczg blong, miejscami tylko obserwowano blony o podwojnych zary-
sach. Otaczajaca blona wykazywala niekiedy brak cigglosci na calym ich
obwodzie. W budowie otaczajacej blony brata udzial prawdopodobnie
sgsiadujgca siateczka $rodplazmatyczna (ryc. 6) i aparat Golgiego (ryc. 4).

2. Elementy o znacznej gestosci elektronowej zawierajace miejscami
material jednorodny lub ziarnisty — zawsze otoczone byly pojedyncza,
a tylko fragmentarycznie podwoéjng blong. Czesto byly to struktury
okragle, czasem mialy nieregularne obrysy z przéwezeniami (ryc. 7).
Omawiane elementy cechowala znaczna gestos¢ elektronowa, zawieraly

http://rcin.org.pl



Ciala lizosomopodobne splotu naczynidwkowego 301

one czesto material ziarnisty (ryc. 8). Niektore z nich posiadaly materiat
jednorodny, czasem bezstrukturalny o bardzo duzej gestosci elektronowej
(ryc. 9). Inne zawieraly wakuole (ryc. 8), rzadko z bezladnie rozrzucony-
mi wewnatrz pojedynczymi strukturami wioknistymi (ryc. 9). Wakuole
nieraz mialy bardzo nieregularne ksztalty, przewaznie ostre obrysy
i czasem wpuklaly sie w geste elektronowo rejony cial lizosomopodob-
nyeh “(Eyc )

3. Elementy jednorodne o delikatnej drobnoziarnistej zawartosci
(ryc. 11), otoczone pojedyncza blong pod ktéra rozpoznaé mozna bylo
niekiedy waska strefe o mniejszej, niz wewnatrz gestosci elektronowej.

OMOWIENIE

Podstawe dla wyréznienia trzech grup cial lizosomopodobnych komo-
rek splotu naczyniéwkowego krolika stanowil zawarty w nich material.
Obserwowany w pierwszej grupie material mial cechy wskazujace na
jiego komoérkowe pochodzenie. Rozpoznawano niekiedy we wnetrzu oma-
wianych elementéw dobrze zachowane calte struktury cytoplazmy —
mitochondria. Ciala lizosomopodobne otaczala blona, ktérg niejednokrot-
nie tworzyly prawdopodobnie pobliskie bloniaste struktury komorko-
we — siateczka $Srodplazmatyczna i aparat Golgiego. Temu ostatniemu
Gordon i wsp. (1965) przypisuja role drogi transportu enzymoéw hydro-
litycznych. Zawarty w drugiej grupie material najczesciej byl ziarnisty,
czasem bezstrukturalny i nie posiaqat cech upodabniajgcych go do statych
struktur cytoplazmy komoérkowej. Mozna chyba przyja¢, ze druga wy-
odrebniona grupa cial lizosomopodobnych stanowila ,,wyzszy” stopien
rozpadu materialu zawartego w elementach grupy pierwszej. Wyodreb-
nione w pierwszej i drugiej grupie ciala lizosomopodobne odpowiadaja
opisanym przez Ericssona i wsp. (1965) w komorkach nablonka cewki
blizszej nerki szczura cytosomom i cytosegresom, oraz pierwotnym
i wtornym lizosomom w czynnos$ciowym podziale de Duve’a (1955). Wy-
odrebnione przez de Duve’a formy uznaje sie za wewnagtrzkomérkowy
»przewod trawienny”’, dajacy sie przyrownaé¢ do przewodu trawiennego
wyzszych organizméw. Jego rola polega na $rodkomoérkowym spichrza-
niu i trawieniu nie tylko wewnatrzpochodnych substancji w toku uszko-
dzenia komoérek (autofagia), lecz réwniez spichrzaniu i trawieniu przyje-
tegoc materialu zewnatrzpochodnego (heterofagia). Pobrany przez ko-
morke material moze byé¢ rozlozony przy pomocy enzymoéow, lub wyda-
lony. Z drugiej strony moze on zalega¢ réwniez jako ,niestrawiony”
(Kirsch 1956). Dzieki oddzieleniu przez bione cial lizosomopodobnych
od cytoplazmy komoérkowej, komérka jest w stanie kontrolowaé i ogra-
nicza¢ procesy trawienia do okreslonych obszaréw cytoplazmy. Rézno-
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rodno$¢ obrazu morfologicznego cial lizosomopodobnych tlumaczq rézne
stadia ich rozwoju i czynnoSci.

W badanych komoérkach nablonka splotu naczyniéwkowego krolika nie
stwierdzono wyraznej korelacji miedzy umiejscowieniem cial lizosomo-
podobnych, a poszczegdlnymi ich formami. Spostrzezenie to rozni sie od
podanego przez Rodrigueza (1967). Zgodnie z pogladem tego autora wy-
odrebnione przez niego ciala pecherzykowe i ziarniste maja spelnia¢
funkcje transportera. Formg magazynu materialu zawartego w ciatach
ziarnistych maja by¢ tak zwane ciala geste. Dla potwierdzenia toku
rozumowania Rodriguez podkresla fakt czestszego wystepowania cial
lizosomopodobnych (ziaren pigmentowych) w blonie podstawowej ko-
moérek nabtonka naczyniowkowego.

Trzeci rodzaj spostrzeganych elementéw w badanym materiale odpo-
wiada wyodrebnionym przez Ericssona (1965) mikrocialom. Sg to struk-
tury odmienne od dwodch poprzednich, réznia sie¢ bowiem skladem che-
micznym i czynnoscia.

Porc’)wnujq"c opisane powyzej poszczegblne grupy ciat lizosomopodob-
nych z przedstawionymi w innych pracach mozna stwierdzi¢, ze nieza-
leznie od narzadu, czy gatunku zwierzecia, z ktérego pochodza, zastuguja
one na uznanie za elementy posiadajgce podobne zasadnicze cechy mor-
fologiczne. Poréwnujgc dla przykladu ciala lizosomopodobne komoérek
nablonka cewki blizszej nerki $winki morskiej (Beskid, Majdecki 1967)
i opisane powyzej w komorkach nabtonka splotu naczyniéwkowego kro-
lika, nie mozna w zasadzie wyodrebni¢ istotnych réznic miedzy tymi
strukturami, ktére moglyby stanowi¢ niezawodng podstawe dla okresle-
nia ich pochodzenia. Fakt ten zasluguje na podkreslenie, gdyz dotyczy
roznych gatunkéw zwierzat i roznych narzadéw. Przytoczone pordéwna-
nie moze stanowié¢ argument przemawiajacy za tym, ze ciala lizosomo-
podobne wiazg sie wylgcznie ze stalym wewnatrzkomérkowym mecha-
nizmem auto- lub heterofagii, niezaleznie od podstawowych czynnosci,
jakie te komorki spelniajg w narzgdzie, w sklad ktéorego wchodzg.

Pewne réznice mozna dostrzec jedynie, porownujac wyglad materialu
zawartego w cialach lizosomopodobnych narzadoéw niektérych gatunkow
zwierzat. W przedstawionych ciatach lizosomopodobnych komorek splotu
naczyniéwkowego krolika, prawie wcale nie obserwowano elementow
wielopecherzykowych, opisanych przez Santalaya i Rodrigueza (1968),
w komorkach splotu naczyniéwkowego ropuch. Nie spotkano réwniez
wcale substancji mielinopodobnych, obserwowanych w nerce $winki
morskiej (Beskid, Majdecki 1967, Ericsson i wsp. 1965) i krolika (Boler,
Arhelger 1966), ani materialu ksztaltem zblizonego do wielokatéw, czasem
o wzorze krystalicznym, opisanego przez Ericssona (1964) w komérkach
nablonka cewki blizszej nerki szczura. Réznice powyzsze wiaza¢ sie moga
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Ryc. 1. Komo6rki nabtonka splotu naczyniowkowego kroélika. CW — cialo lizosomo-
podobne, J — jgdro, M — mitochondrium, MK — mikrokosmki, BK — blona
komdrkowa., Pow. 16 500 X.

Fig. 1. Cells of epithelium of rabbit choroid plexus. CW — lysosome-like body,
J — nucleus, M — mitochondrium, MK — microvilli, BK — cell membrane. X 16 500.
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Ryc. 2. Cialo lizosomopodobne komdrki nablonka splotu naczyniéwkowego, zawie-
rajgce material bloniasty. Pow. 63 000 X.
Fig. 2. Lysosome-like body from epithelial cell of choroid plexus containing
membraneous material. X 63 000.
Ryc. 3. Cialo lizosomopodobne komorki nablonka splotu naczyniéwkowego, zawie-
rajgce material pecherzykowy. Pow. 64 000 X.
Fig. 3. Lysosome-like body from epithelial cell of choroid plexus containing
membraneous material. X 64 000.
Ryc. 4. Cialo lizosomopodobne komoérki nablonka splotu naczyniéowkowego, zawie-
rajgce material ziarnisty. Pow. 123 000 X.
Fig. 4. Lysosome-like body from epithelial cell of choroid plexus containing granular
material. X 123 000.

Ryc. 5. Cialo lizosomopodobne komérki nablonka splotu naczyniéwkowego, zawie-
rajgce twor przypominajacy mitochondrium (otoczony podwdjng blong). Pow.
49 200 X.

Fig. 5. Lysosome-like body from epithelial cell of choroid plexus containing a mito-
chondrion-like structure (surrounded by a double membrane). X 49 200.
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Ryc. 6. Cialo lizosomopodobne komérki nablonka splotu naczyniéwkowego otoczone
blonami siateczki $rodplazmatycznej. Pow. 57 000 X.
Fig. 6. Lysosome-like body from epithelial cell of choroid plexus surrounded with
intraplasmatic reticulum membranes. X 57 000.

Ryc. 7. Cialo lizosomopodobne komorki nablonka splotu naczyniéwkowego o znacz-

nej gestosci elektronowej, przewezone, zawierajgce material ziarnisty. Pow. 59 200 X.

Fig. 7. Lysosome-like body from epithelial cell of choroid plexus of high electron-
-density, contricted, containing granular material. X 59 200.

Ryc. 8. Cialo lizosomopodobne nablonka splotu naczyni6wkowego o znacznej gestosci
elektronowej, zawierajagce wakuole i ziarna réznej wielkos$ci. Pow. 60 000 X.
Fig. 8. Lysosome-like body from epithelial cell of choroid plexus of high electron-
-density, containing vacuoles and grains of various sizes. X 60 000.

Ryc. 9. Cialo lizosomopodobne komorki nablonka splotu naczyniéwkowego o znacz-
nej gestosci elektronowej, zawierajgce miejscami material jednorodny, bezstruktu-
ralny. Widoczna wakuola z beztadnie rozrzuconymi wewnatrz pojedynczymi tworami
wioknistymi. Pow. 60000 X.
Fig. 9. Lysosome-like body from epithelial cell of choroid plexus of high electron-
-density, containing in some places homogeneous amorphous material. Vacuole
visible with single fibrous structures scattered inside. X 60 000.
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Ryc. 10. Cialo lizosomopodobne komoérki nablonka splotu naczynibwkowego z wa-
kuolg o ostrych obrysach. Pow. 56 000 X.

Fig. 10. Lysosome-like bodies from epithelial cell of choroid plexus with sharply
outlined vacuole. X 56 000.
Ryc. 11. Cialo lizosomopodobne komorki nablonka splotu naczyniowkowego o jedno-
rodnej, drobnoziarnistej macierzy. [Pow. 60 000 X.

Fig. 11. Lysosome-like body from epithelial cell of choroid plexus with homogenous
fine-grained matrix. X 60 000.
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z gatunkiem zwierzecia, rodzajem narzadu, mogg by¢ jednak wynikiem
roznic w technicznym opracowaniu materialu. Pomimo tego ostatniego
zastrzezenia wydaje sie, ze niektore postaci morfologiczne materiatu
zawartego w cialach lizosomopodobnych sg uzaleznione nie tylko od ich
stanu czynnosciowego, ale od innych jeszcze czynnikéw, ktore zbyt trud-
no jest okresli¢ wylgcznie na podstawie cech morfologicznych.

T. Maitgouky, Y. B. BopoBuyu

YIJIBTPACTPYKTYPA VHCTUJIMPOBAHHBIX TEJI IIMUTOIIIA3SMBI
SIIUTEJIUA XOPEOUIAJIBHOIO CIIJIETEHUA ¥V KPOJIUKA

Pe3woMme

Iaerca omicaHMe YJIbTPACTPYKTYPbI MHCTMJIMPOBAHHBIX TeJd LMUTOMJIA3Mbl KJe-
TOK SIUTENUA XOPEOUAAJBLHOIO CILIETeHMs y KPOJuKoB. IlogdepKmBaerca pakT, 4TO
YIBTPACTPYKTYPY PaccMaTpMBaeMbIX 9JIEMEHTOB XapaKTEePU3YIOT II0ZOOHBbIE, OCHOB-
Hble MopdoJorMyYecKye NPM3HAKM, HE3aBUCUMMO OT OpraHa Jamudo BuAa KUBOTHOTO
M3 KOTOPOro ITPOMCXOAAT. HeKoTopble pa3HMIBI MOXKHO 3aMeTUTh, COIIOCTaBJIAA
BHELTHMI BUJ COZEPIKALIErocs B MHCTMIMPOBAHHBIX TeJaX Marepuaja HEKOTOPBIX
BMJOB JKMBOTHBIX JMOO OPraHOB.

T. Majdecki, J. W. Borowicz

ULTRASTRUCTURE OF LYSOSOME — LIKE BODIES OF THE RABBIT
CHOROID PLEXUS

Summary

The ultrastructure of lysosome-like bodies in the cytoplasm of epithelial cells
of the choroid plexus in rabbits is described. It its worth noting that the ultra-
structure of the elements studied has similar essential morphologic caracteristics,
independent of the organ, or animal species from which they are derived. Certain
differences are visible if we compare the appearance of the material contained in
the inclusion bodies of certain animals or organs.
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PRZYPADEK PRZEJSCIOWEJ POSTACI STWARDNIENIA
ROZSIANEGO Z MASYWNYM JAMISTYM ROZPADEM ISTOTY
BIALEJ MOZGU *

Wojewodzki Szpital Choréb Ukladu Nerwowego w Lublinie
Dyrektor Szpitala: dr W. Brennestuhl
Zaklad Anatomii Patologicznej AM w Lublinie
Kierownik Zakladu: doc. dr M. Rozynek

Pomiedzy stwardnieniem rozsianym i stwardnieniem rozlanym, czyli
wlasciwg chorobg Schildera istnieje bliskie pokrewienstwo patogenetycz-
ne (Lhermitte 1950, Poser, van Bogaert 1956, Peters 1958, Majdecki 1964,
Zelman 1964 i inni) nadal jednak nie wiadomo, co powoduje wystepo-
wanie klinicznych i morfologicznych réznic w rozwoju procesu demieli-
nizacyjnego, ktore warunkujg odrebnosé obu wymienionych jednostek
chorobowych.

Opracowania kazuistyczne dotyczace tzw. postaci przejsciowych, repre-
zentujgcych w obrazie morfologicznym charakterystyczne zmiany za-
rowno dla rozsianego, jak i dla rozlanego stwardnienia moézgu (Kufs
1930, Roizin i wsp. 1946, Matthys 1954, Poser 1957, van Gehuchten,
Brucher 1961, Osetowska i wsp. 1961) stanowia cennysprzyczynek do
badan nad wyjasnieniem tego zagadnienia w aspekcie kliniczno-morfo-
logicznym.

W zwiazku z tym, wydaje sie rowniez interesujgca obserwacja przy-
padku stwardnienia rozsianego, w ktorym nagle zaostrzenie procesu
chorobowego, manifestujace sie w przebiegu klinicznym objawami wzmo-
zonego cisnienia $rodczaszkowego, doprowadzilo do uogoélnienia demieli-
nizacji i masywnego rozpadu jamistego substancji bialej poétkul moézgu.

Opis przypadku: Chora lat 26 (nr h. ch. £062/66) zostala skierowana do szpitala
z podejrzeniem krwiaka podtwardéwkowego, poniewaz w 3 tygodnie po ciezkim
urazie, przebiegajacym z utratg przytomnosci pojawily sie béle glowy, nudnosci,
wymioty, podwoéjne widzenie oraz oslabienie i dretwienie lewych konczyn.

W uzupelnieniu wywiadu rodzina chorej podala, ze w 15 roku zycia pacjentka

przebyla zapalenie mézgu, a w ciggu ostatnich paru lat pojawialy sie przelotnie
wystepujgce zaburzenia mowy i réwnowagi.

* Praca wygloszona na I Konferencji Neuropatologicznej Stowarzyszenia Neuro-
patologébw Polskich, Warszawa, marzec 1969 r.

http://rcin.org.pl



306 D. Markiewicz, J. Bieniasz

Badaniem neurologicznym stwierdzono oslabienie ostrosci wzroku prawego oka,
niedowlad n. VII po stronie prawej, niedowlad polowiczy po stronie lewej, objawy
piramidowe i ataksje obustronnie oraz niepewno$¢ przy probie Romberga.

Z odchylen w wynikach badan dodatkowych stwierdzono rodwyzszenie poziomu
bialka w plynie m.-rdz. (82,5 mg®o) oraz OB 20/40.

Zaréwno caloksztalt informacji zebranych w wywiadzie, jak i klinicznie stwier-
dzony wieloogniskowy charakter uszkodzenia ukladu nerwowego oraz wyniki badan
laboratoryjnych, mimo istniejgcego zwigzku czasowego pomiedzy zadzialaniem urazu
i wystagpieniem dolegliwoéci chorobowych przemawialy za rozpoznaniem nowego
rzutu w przebiegu stwardnienia rozsianego moézgu. W leczeniu zastosowano wigc
preparaty kory nadnerczy, salicylaty i witaminy.

W pierwszych dniach pobytu chorej w szpitalu zostal wykonany zabieg prze-
rwania okolo 8 tygodniowej cigzy, ujawnionej w kontrolnym badaniu ginekologicz-
nym, ze wskazan przede wszystkim spolecznych (troje dzieci, najmlodsze 1,5 roku).

W toku dalszej obserwacji stwierdzono wyraZne pogorszenie w neurologicznym
i psychicznym stanie chorej. Nasilily sie zaburzenia réwnowagi. Chora przestala
chodzi¢é. Wystapila dyzartria, oczoplas oraz porazenie skojarzonego spojrzenia
w lewo i do goéry. Nastepnie pojawily sie zaburzenia pamigci i krytycyzmu oraz
spowolnienie psychoruchowe.

W 11 tygodniu pobytu chorej w szpitalu wystgpit napad uogélnionych drgawek
z utratg przytomnosci. Od tej chwili zaobserwowano gwaltowne narastanie objawow
wzmozonego ci$nienia S$rédczaszkowego. Przede wszystkim nasililty sie wymioty.
Nastepnie pojawila sie senno§¢ i zaburzenia orientacji oraz obrzek tarcz nerwoéw
wzrokowych i zwolnienie tetna. W stanie neurologicznym utrzymywat sie oczoplas,
dyzartria i zaburzenia skojarzonego spojrzenia oraz objawy piramidowe i ataksja.
Poglebil sie niedowlad po stronie lewej. Dolgczyly sie zaburzenia wszystkich rodza-
jow czucia po stronie lewej i niedowlad polowiczy po stronie prawej. Chora zaczela
sie zanieczyszczad.

W zwigzku z tym pojawily sie watpliwo$ci natury diagnostycznej i dla wyjas-
nienia ich chora zostala przeniesiona do Kliniki Neurochirurgii AM w Lublinie.
Rozpoznanie szpitalne mialo charakter alternatywny. Sugerowano konieczno$§é wy-
kluczenia krwiakd tylnej jamy lub nowotworu pogranicza mézgowo-rdzeniowego,
utrzymujgc réwnoczesnie podejrzenie zapalnej etiologii procesu chorobowego. Wy-
konana podczas 8 dniowego pobytu chorej w Klinice Neurochirurgii angiografia
tetnic szyjnych i wentrikulografia nie wykazaly zadnych zmian. Chora zmarla po
3 miesigcach choroby wsréd objawéw osrodkowej niewydolnoéci krgzenia i od-
dechu. Klinicznie rozpoznano: Stan po zapaleniu mézgu i opon. Ogélna sekcja
zwlok nie wykazala powazniejszego uszkodzenia narzadéw wewnetrznych.

Badanie makroskopowe mozgu: Na przekrojach czolowych stwierdzono
w okolicy czolowej, ciemieniowej i skroniowej obustronnie martwiczy
rozpad substancji bialej w postaci jam, o nieregularnych i gagbczasto
rozrzedzonych brzegach, wypelionych galaretowatg masg. Na pozosta-
lym obszarze istoty biatej potkul moézgu oraz w mézdzku, pniu i rdzeniu
kregowym byly widoczne réznoczasowe ogniska demielinizacji o wyglg-
dzie i lokalizacji typowej dla stwardnienia rozsianego.

Do badania mikroskopowego pobrano reprezentatywne przekroje pot-
kul mézgu, moézdzku, pnia i rdzenia kregowego. Preparaty parafinowe
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barwiono hematoksyling i eozyna, fioletem krezylu oraz metoda Heiden-
haina, Kanzler-Arendta, van Gieson, Bielschowsky’ego i Perdrau’a
Skrawki mrozone barwiono Sudanem III.

Na wszystkich przekrojach moézgu stwierdzono, w barwieniu metodg
Heidenhaina, rozlane uszkodzenie ostonek mielinowych, obejmujace istote
bialg osrodka polowalnego i osie zawojow. Wystepowalo ono w postaci
splowienia, nasilajacego sie w kierunku bieguna potylicznego. Na jego
tle obserwowano prawie bezbarwne ogniska catkowitego rozpadu mieliny,
o ostro zarysowanych konturach oraz pseudowarstwicowe uklady demie-
linizacji.

Demielinizacja z martwiczym rozpadem elementéw strukturalnych pod-
toza tkankowego obejmowata rozlegly obszar istoty bialej centrum semio-
vale (ryc. 1). Granica uszkodzenia byla ostra. Warstwa U -— wlokien
zachowana byla w catosci. Na poziomie wzgoérza obserwowano martwiczy
rozpad istoty bialej w osiach zawojow srodkowych, zawoju skroniowego
dolnego i przylegajacych partii centrum semiovale (ryc. 2). Najwieksze
natezenie rozpadu bylo widoczne w obszarze podkorowym wymienionych
okolic mézgu. W otoczeniu pél martwicy wystepowal catkowity rozpad
mieliny. Na tym przekroju demielinizacja obejmowala réwniez warstwe
U-wldkien. Zle barwily sie ostonki mielinowe torebki wewnetrznej, ze-
wnetrznej i ostatniej oraz spoidla wielkiego moézgu i szlakéw wzroko-
wych. Na poziomie plata spoidlta wielkiego moézgu zwracal uwage stojo-
waty uklad demielinizacji (ryc. 3). Najwieksze zmiany koncentrowaly
sie w bezposrednim otoczeniu rogu tylnego komory bocznej. Na pozo-
stalym obszarze istoty bialej obserwowano rozlane sptowienie, ktére byto
najintensywniejsze w srodkowych partiach centrum semiovale i stopnio-
wo stabngc dochodzito do dolnych warstw kory. Na jego tle wystepowatly
rozsiane, miejscami zlewajgce sie, ogniska caltkowitej demielinizacji.

W moézdzku, podobnie jak w modzgu, obserwowano rozlane przejasnie-
nie substancji bialej z obecnoscig ostro odgraniczonych plak. W czesci
grzbietowej $rodmoézgowia i mostu uszkodzenie mieliny mialo charakter
ogniskowy. Natomiast w opuszce stwierdzono rozlane splowienie pira-
mid. W rdzeniu kregowym zmiany demielinizacyjne wystepowaly na
calej jego dlugosci. Na poziomie szyjnym obejmowaly one niemal caly
przekroj rdzenia. :

W powiekszeniach mikroskopowych mozna bylo przesledzi¢ kolejne
stadia demielinizacji, od obrzeku i nieréwnomiernego zabarwienia oslo-
nek mielinowych, poprzez fragmentacje az do catkowitego ich rozpadu.

W barwieniu na tluszcz stwierdzono sudanofilny charakter rozpadu
mieliny. Produkty tego rozpadu gromadzily sie najcze$ciej w makro-
fagach i komorkach glejowych. Niekiedy obserwowano je réwniez poza-
komoérkowo w postaci wolno lezacych kropli. Sudanofilne komoérki zerne
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najliczniej gromadzily sie w sasiedztwie naczyn, zarowno w obrebie
starych plak, jak i $Swiezych obszaréw uszkodzenia mieliny.

Demielinizacji towarzyszyl bardzo zywy odczyn glejowo-mezodermal-
ry. W obrebie starych plak stwierdzano intensywne zageszczenie pil$ni
glejowej (ryc. 4). Rozplem gleju komoérkowego mial wyraznie uogo6lniony
charakter. Wystepujace na tle jednolitej gliozy obfitsze skupienia ko-
moérek mialty wyglad grudek lub plak okolonaczyniowych. Na obwodzie
ognisk demielinizacji tworzyly one typowe waly komorkowe (ryc. 5, 6).
Rozplem gleju komérkowego stwierdzono réwniez w obrebie kory moz-
gowej, zwlaszcza w placie ciemieniowym i skroniowym oraz w prazko-
wiu, wzgorzu, substancji szarej pnia i rdzenia kregowego. Stanowil on
najczesciej kontynuacje zmian, toczacych sie w sasiadujacej substancji
bialej. Zmiany progresywne reprezentowaly postacie tuczne astrogleju
i paleczkowate formy mikrogleju.

Okotonaczyniowe nacieki limfocytarno-plazmatyczne z domieszkg ele-
mentéw histiocytarnych, makrofagéw i pojedynczych leukocytow byly
zwykle wielorzedowe, czesto mufkowate (ryc. 7). W obszarach szczegol-
nie intensywnych zmian demielinizacyjnych obserwowano obfity rozplem
widkien retikulinowych (ryc. 8).

Na podkreslenie zastuguje obecno$¢ rozlanych i wykazujacych wyjat-
kowo duze natezenie zmian obrzekowopochodnych. W substancji biatej
potkul moézgu i moézdzku stwierdzono uogdélnione rozluznienie podloza
tkankowego i poszerzenie przestrzeni okolonaczyniowych. Zardéwno
w istocie biatej mozgu, jak i woko6l naczyn gromadzil sie plyn bogato-
biatkowy, S$ciety w procesie utrwalania. W okolicy przykomorowej,
w $rodkowych partiach centrum semiovale i w obrebie starych ognisk
demielinizacji obserwowano typowy stan gabczysty (ryc. 9), ktory przez

stadium luznego, siatkowatego utkania przechodzil niemal bezodczynowo
w makroskopowo widoczny, jamisty rozpad substancji bialej moézgu.

W barwieniu metodg Bielschowsky’ego stwierdzono zmiany barwli-
wosci i rozlane znaczne przerzedzenie wildkien osiowych, w polach
martwicy calkowity ich rozpad.

W barwieniach komérkowych stwierdzono rozsiane przerzedzenie neu-
ronéw kory mozgowej, zwlaszcza w placie czolowym i skroniowym. Dosé¢
liczne ubytki obserwowano w warstwie komoérek Purkinjego i jadrze
zebatym moézdzku oraz w oliwach. Zachowane komoérki zwojowe czesto
wykazywaly zmiany ischemiczne i przewlekle, rzadziej natomiast obser-
wowano obrazy ciezkiego schorzenia komoérkowego.

W oponach stwierdzono obfity naciek komérkowy o identycznym skla-
dzie, jak w okolonaczyniowych naciekach s$rédmigzszowych. Ponadto
widoczne bylo przekrwienie i znaczne zmiany obrzekowe.
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OMOWIENIE

Wysuniete w najwecze$niejszym okresie obserwacji szpitalnej sugestie,
dotyczace demielinizacyjnej natury procesu patologicznego, znalazty pel-
ne potwierdzenie w wynikach badan morfologicznych.

Stwierdzone zmiany tj. rozlana demielinizacja z obecnoscia ostro od-
cietych plak i pseudowarstwicowych ukladéw oraz sudanofilny charakter
rozpadu mieliny z towarzyszacym, reparacyjnym odczynem glejowo-
-mezodermalnym pozwalajg na zaliczenie przedstawionego przypadku do
tzw. postaci przejSciowych miedzy stwardnieniem rozsianym a stward-
nieniem rozlanym mozgu.

Rozlegle uszkodzenie istoty biatej moézgu i podkorowa lokalizacja
ognisk martwiczego rozpadu tkanki nerwowej czynig zrozumiale poja-
wienie sie w przebiegu Kklinicznym, diagnostycznie niepokojacych ob-
jawow wzmozonego cisnienia $rédczaszkowego i napadu uogoélnionych
drgawek.

Nagte uaktywnienie sie procesu chorobowego, z ktorym z jednej strony
laczy sie wystapienie nowego rzutu w przebiegu klinicznym schorzenia,
z drugiej za$ sprawa zmiany sposobu szerzenia sie demielinizacji i przej-
Scia od rozsianej do rozlanej formy uszkodzenia mozgu stanowi w tym
przypadku szczegodlnie interesujacy i wazny problem. Momentem zache-
cajacym do podjecia go, mimo ograniczonych mozliwosci poznawczych
metody, ktérag dysponowalismy tej. metody korelacji kliniczno-morfolo-
gicznej, byly wyjatkowe okolicznosci, towarzyszace pojawieniu sie¢ zespo-
tu burzliwych objawoéw chorobowych. Zbiegly sie one bowiem z wczes-
nym okresem czwartej cigzy i byly poprzedzone silnym urazem ogélnym,
przebiegajacym z objawami wstrzasu mozgu. Dosé powszechne jest wsrod
klinicystow i morfologéw przekonanie o szkodliwosci kazdego z obu
wymienionych czynnikéw (Miller, Schapira 1959, Miller 1964, McAlpine
1965, Cendrowski 1966, Poser 1968 i inni), jednakze poglady dotyczace
sposobu oddzialywania ich na przebieg procesu demielinizacyjnego maja
wyraznie kontrowersyjny charakter. Chodzi tu przede wszystkim o fakt
kwestionowania przez niektorych badaczy wszelkich prob przyczynowego
wigzania z cigzg (Tillman 1950, Millar 1961), czy urazem (Lewson 1964,
Russel 1964) obserwowanych niekiedy objawoéw uaktywnienia sie pro-
cesu chorobowego.

Rozwazajgc zagadnienia zwigzane z patomechanizmem obserwowanego
zespolu zmian neuropatologicznych, nalezy stwierdzi¢, ze obrzek i zwig-
zane z nim zmiany strukturalne w obrebie podloza tkankowego miatly
powazny udzial w ksztaltowaniu sie obrazu morfologicznego. Znana jest
wprawdzie zaleznos¢ uszkodzen parenchymalnych od szybkosci prze-
biegu demielinizacji (Lhermitte 1950, Peters 1958, Glowacki 1965), jednak
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w tym przypadku nie mieszczg sie one w ramach odczynéw towarzysza-
cych rozpadowi mieliny, w zwigzku z obecnoscig reakcji zapalnej, czy
niewydolnoécig funkcji reparacyjnych gleju. Swiadezy o tym zaréwno
rozleglosé jak i wyjatkowo duze natezenie zmian, wystepujacych w po-
staci uogolnionego rozluznienia utkania z poszerzeniem przestrzeni okolo-
naczyniowych i obecno$cig stanu gagbczastego oraz masywnego, w obrazie
mikroskopowym niemal bezodczynowego, martwiczego rozpadu substan-
cji bialej potkul moézgu. Z jednej strony ciaza zmieniajgca metabolizm
enzymatyczno-hormonalny i usposabiajgca do zaburzen gospodarki wod-
no-elektrolitowej, z drugiej za$ uszkodzenie  bariery krew-mozg, zwia-
zane z dzialaniem urazu, mogly stanowi¢ w przedstawionym przypadku
wyjatkowo sprzyjajace okolicznosci dla rozwoju obrzeku i obrzekowo-
pochodnego uszkodzenia ukladu nerwowego.

Nasuwa sie sugestia, ze obrzek i patologicznie zwigkszona przepusz-
czalno$é naczyn, ulatwiajaca gwaltowne przedostawanie sie szkodliwych
substancji z lozyska naczyniowego do tkanki, mogly mie¢ bezposredni
wplyw na uogoélnienie si¢ procesu demielinizacji i przejscie od rozsianej
do rozlanej formy uszkodzenia moézgu.

. MapkeBuu u V. Bensaw

CIYYAVI TPAH3UTHOM $OPMBI PACCEAHHOI'O CKJIEPO3A
C MACCUBHBIM KABEPHO3HBIM PACITAJIOM

ABTOPBI TIPEACTABJAIOT Ciy4dair 26-JIeTHell KEeHIMHBI C pacCessHHbIM CKJIEPO30M,
B KOTOPOM IO MCTE€YEHMM MHOTMX JIeT JIETKOro TedyeHusa OoJie3HM BBICTYNNUJIO BHE-
zanHoe obocTpeHMe B pas3BuTMM O0JIE3HEHHOro mnpouecca. KaIMHMYECKM OHO IIpoA-
BJAJOCH CUHAPOMOM IICEBAOONYXOJEBBIX NPUM3HAKOB. B Mopdosiormyeckoil KapTuUHE
NOBPEKEHNS HEePBHOM CUCTEMBbI KOHCTATMPOBAH MAaCCHUBHBIA KaBEPHO3HBI pacnaj
fesioin cybeTaHIMM MO3ra ¥, KpoMe Haauydms OCTPO ~’cpe3aHHBIX’ ILIAK, 0000LIeHHbIE
JIEMMOJIMHM3ALMOHHbIEe M3MeHeHMA. BHe3amHoe M3MeHeHMe JAMHAMMKM TedeHus 6o-
ne3Hu ¥ 0000lLIeHMe AEeMMIJIMHM3ALMY, ABTOPHI CBA3BIBAIOT C OTEKOM M CBA3AHHYIO
¢ HUM YCUJIEHHOJ NPOHMUILIAEMOCTBIO COCYJAOB, K ITOABJIEHMIO KOTOPBIX GEpeMeHHOCTDH
M TpaBMa IPEACTABJIAJM B AAHHOM CJydae MCIIOYUTENbHO OJIaronpuATCTBYIOLIE
00CTOATENILCTBA.

D. Markiewicz, J. Bieniasz

CASE OF TRANSITORY FORM OF MULTIPLE SCLEROSIS WITH CAVERNOUS
DISINTEGRATION

The case of a 26-year-old female is described, with multiple sclerosis. After
many years with a mild course, a sudden exacerbation of the pathological process
occurred. It was manifested clinically by a syndrome of pseudotumour symptoms.
In the morphological picture of nervous system lesions massive cavernous dis-
integration of the white matter was observed, and beside the presence of sharply
delinated plagues, generalized demyelination changes. The sudden change in the
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course od the disease and the generalization of demyelination are attributed by
the authors to oedema due to the increased permeability of blood vessels for which
pregnancy and trauma might create in this case exceptionally favourable conditions.
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PODFISY POD RYCINY

Ryc. 1. Demielinizacja z rozpadem substancji bialej mézgu, zajmujgca $rodkowy
obszar centrum semiovale plata czolowego. Granica uszkodzenia ostra. W sasiedz-
twie dwa mate ogniska rozpadu mieliny. 'W otoczeniu dyskretne przejaénienie.
Barw. met. Heidenhaina.

Fig. 1. At level of prefrontal region demyelinization with disintegration of white
matter occupies the middle area of centrum semiovale. Border of lesion sharply
outlined. In the neighbourhood two smaller foci of myelin disintegration. A sur-
rounding lighter area. Heidenhain staining.

Ryc. 2. Przekr6j przez poétkule moézgu na poziomie wzgérza. W osiach zawojow
srodkowego i skroniowego dolnego widoczny rozpad tkanki nerwowej. W otaczaja-
cej istocie bialej demielinizacja wykazuje nieré6wnomierne natezenie. Miejscami
uszkodzenie oslonek mielinowych obejmuje réwniez warstwe U-wlékien. Barw. met.
Heidenhaina.

Fig. 2. Cross-section through brain hemisphere at level of thalamus. Nerve tissue
disintegration visible in the axes of central and lower temporal gyri, In sur-
rounding white matter demyelinization of varying intensity. In some places the
myelin sheath lesions involve also the U-fibre layer. Heidenhain staining.

Ryc. 3. Przekr6j na poziomie tylnej czeSci plata spoidia wielkiego mézgu. Wi-
doczny pseudowarstwicowy uklad demielinizacji z obecno$cig rozsianych i zlewa-
jacych sie ognisk catkowitego rozpadu mieliny. Barw. Met. Heidenhaina.

Fig. 3. Cross-section at level of splenium corporis callosi. Pseudostratified
development of demyelinization with disseminated and coalescent foci of complete
myelin disintegration. Heidenhain staining.

Ryc. 4. Zageszczenie piléni glejowej, najintensywniejsze w polach calkowitego
rozpadu mieliny, Barw. met. Kanzler-Arendta.

Fig. 4. Dense glial network most intensive in areas of complete myelin dis-
integration. Kanzler-Arendt staining.

Rye. 5. Na obwodzie ognisk demielinizacji widoczne w postaci waléw komor-
kowych zageszczenie glejowo-mezodermalne. Barw. fioletem krezylu.

Fig. 5. On periphery of demyelination foci, walls consisting of glia and meso-
dermal cells agglomeration. Cresyl violet.

Ryc. 6. Rozplem gleju komérkowego na obwodzie plaki. Barw. fioletem krezylu.
Pow. 100 X.

Fig. 6. Glial cells proliferation on periphery of plaque. Cresyl violet. X 100.

RYye. 7. Mufkowaty, okolonaczyniowy naciek limfocytarno-plazmatyczny w polu
demielinizacji. Barw. fioletem krezylu. Pow. 60 X.

Fig. 7. Cuff-like perivascular lymphocytic-plasmocytic infiltration in demyelina-
tion area. Cresyl violet. X 60.

Ryc. 8. Rozplem wloékien retikulinowych w polu demielinizacji. Barw, met.
Perdrau’a. Pow. 200 X.

Fig. 8. Reticulum fibres proliferation in demyelinated area. Perdrau staining.
X 200.

Ryc. 9. Gagbczaste rozrzedzenie utkania istoty bialej w polu demielinizacji.
Barw. H-E. Pow. 100 X.

Fig. 9. Spongy rarefication of white matter texture in demyelinated area.
H-E. X 100.
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KRYPTOKOKOZA OSRODKOWEGO UKLADU NERWOWEGO *

Zesp6l Neuropatologii Centrum Medycyny Doswiadczalnej i Klinicznej PAN
w Warszawie
Kierownik Zespotu: doc. dr med. M. J. Mossakowski
Katedra Anatomii Patologicznej AM w Lodzi
Kierownik Katedry: prof. dr med. A. Pruszczynski
Oddziat Neurologiczny Szpitala Grochowskiego
Ordynator Oddzialu: doc. dr med. H. Nielubowiczowa

Cryptococcus meoformans — inaczej zwany torula hystolytica dobrze
znany drozdzak saprofitujgcy zwykle w ziemi, w produktach zywnoscio-
wych i na otaczajacych nas przedmiotach stosunkowo rzadko atakuje
ustroj czlowieka, zajmujac wtedy zwykle osrodkowy uklad nerwowy
(Fetter i wsp. 1967).

Objawy kliniczne nie sa charakterystyczne i rozpoznanie choroby za
zycia nie jest latwe. Przebieg nasladowaé¢ moze ziarnice zlosliwg i bia-
faczke. Dodatkowo utrudnia roéznicowanie czeste wspoélistnienie krypto-
kokozy z réznymi chorobami ukladu siateczkowo-$rédblonkowego,
a szczegdlnie z chorobg Hodgkina. Wedlug Fettera oraz Zimmermana
i Rappaporta (1954) lagczne wystepowanie tych dwoch schorzen notuje sie
w 30% kryptokokozy. Réwnie wysokie liczby podaja Utz (1962) i Cesazza
(1966).

W literaturze polskiej opisano kilka przypadkéw zakazenia tym grzy-
bem ukladu nerwowego, w tym tylko jeden w przebiegu ziarnicy (Chil-
manowa, Pozorska 1965).

W niniejszym opracowaniu przedstawimy i postaramy sie poréwnac
dwa przypadki torulozy opnowo-mozgowej, przy czym w jednym z nich
zakazenie nastgpilo w przebiegu choroby Hodgkina.

Przypadek I. Kobieta 65-letnia zostala przyjeta do kliniki z powodu diugotrwa-
lych stanéw gorgczkowych nawracajgcych od roku, chudniecia, ostabienia i okreso-

wych boléw glowy. W czasie badan znaleziono jedynie zmiany w moczu wskazu-
jace na istnienie odmiedniczkowego zapalenia nerek. W roéznicowaniu brano pod

* Praca wygloszona na I Konferencji Neuropatologicznej Stowarzyszenia Neuro-
patologébw Polskich, Warszawa, marzec 1969 r.

http://rcin.org.pl



314 I.Kurc i wsp.

uwage salmonelloze, brucelloze, zimnice i gruzlice, ktére wykluczono. Zastosowano
leczenie antybiotykami uzyskujgc poprawe wynikéw badania moczu, ale chora
nadal gorgczkowala i stan jej pogarszal sie. Podejrzewajac ziarnice zlosliwg nie-
dostepnych badaniu weziéw chlonnych podano chorej leki cytostatyczne. Zaobser-
wowano dalsze pogorszenie. Pojawily sie objawy oponowe, zez zbiezny oka lewego
i zbaczanie jezyka w prawo. Wykrycie grzybéw z gatunku cryptococcus meoformans
w plynie moézg-rdz. i we krwi obwodowej pozwolilo na ostateczne ustalenie roz-
poznania. Rozpoczeto leczenie amfoterycyng B., ale po kazdorazowej prébie podania
leku wystepowaly u pacjentki objawy nietolerancji, uniemozliwiajgce przeprov-a-
dzenie kuracji. Chora zmarta po dwumiesiecznym pobycie w klinice.

Na sekcji zwlok stwierdzono rozszerzenie serca, obrzek i rozedme pluc, oznaki
zwyrodnienia narzagdéw migzszowych i uogélniong miazdzyce.

Badaniem mikroskopowym narzadéw wewnetrznych wykryto liczne
skupienia grzybow cryptococcus neoformans w plucach, sledzionie, mniej
obfite w watrobie, nerkach i nadnerczach. Wykluczono istnienie ziarnicy.

Moézg utrwalony w formalinie na sekcji makroskopowej byl symetrycz-
ny. W obrebie opon migkkich znajdowal sie metny szaro-bialy ptyn. Na
przekrojach czolowych znaleziono mierne poszerzenie ukladu komoro-
wego. Wysciotka komoér byta matowa z drobnymi ziarnistymi uwypukle-
niami. :

Skrawki do badania mikroskopowego pobrano z poétkul mozgu, pnia
i mo6zdzku, barwiono hematoksyling-eozyng, fioletem krezylu z blekitem
irwalym, metodg PAS oraz srebrzono metodg Gordona i Sweeta.

W badaniu mikroskopowym stwierdzono, ze zmiany chorobowe do-
tyczg zaré6wno opon mozgowych jak i moézgu. W oponach istnieje proces
zapalny najbardziej nasilony na gérnej powierzchni moézdzku, w szczeli-
nach bocznych i w glebi rowkéw miedzyzawojowych. Wysiek zapalny
sklada sie z komorek limfoidalnych, plazmatycznych, komoérek olbrzy-
mich typu cial obeych i pojedynczych granulocytéw obojetnochlonnych
(ryc. 1). Posréd naciekéw widoczne sa liczne grzyby, ktore fioletem kre-
zylu i blekitem trwalym barwia sie metachromatycznie ciemnoczerwono
ujawniajgc promieniste wypustki (ryc. 3). Nierzadko mozna wykry¢
grzyby wewnatrz komorek olbrzymich.

Proces zapalny szerzy sie z opon poprzez przestrzenie okolonaczy-
niowe na kore moézgu i moézdzku oraz w mniejszym stopniu na sgsiadu-
jace z oponami czeSci pnia moézgu. Grzyby skupiaja sie w przestrze-
niach okolonaczyniowych (ryc. 2), rozpychajgc je, niekiedy sa widoczne
i w swietle naczyn krwionosnych. Z plynem moézgowo-rdzeniowym torule
przedostaly sie do ukladu komorowego, gromadzac sie w duzych skupie-
niach gléwnie w rogach komér bocznych i zachytkach komory IV. Ponad-
to mozna je stwierdzi¢ w splocie naczyniowkowym. Poprzez wysciotke
wnikajg w glab tkanki nerwowej i tworza tam duze kolonie, powodujac
miejscami uwypuklenie wysciotki do swiatla komory (ryc. 4). W oto-
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czeniu tych kolonii nie zaobserwowano odczynu gleju ani ukladu sia-
teczkowo-srodbtonkowego. Natomiast w glebi tkanki nerwowej stwierdza
sie zmiany pod postacig grudek glejowych neuronofagicznych, ktére znaj-
dujg sie (ryc. 5) w rdzeniu przedluzonym, moscie, sSrodmoézgowiu i wzgo-
rzu wzrokowym.

Oprocz wymienionych zmian wida¢ ubytki oraz ostre i ciezkie schorze-
nie w neuronach kory. Naczynia wykazujg zmiany miazdzycowe, wokol
nich nieliczne ogniska rozmiekania okolonaczyniowego.

Przypadek II. Dotyczy 23-letniej chorej, u ktérej w 17 roku zycia rozpoznano
ziarnice zlo§liwg. Leczona byla lekami cytostatycznymi, enkortonem i okresowymi
przetoczeniami krtwi. W cztery lata po zachorowaniu zostata przyjeta do szpitala
w stanie do§é¢ ciezkim z powodu postepujacego wyniszczenia, bardzo silnych boélow
glowy i wymiotow. W czasie badan znaleziono powiekszenie wezléw chlonnych.
Badaniem neurologicznym stwierdzono dodatnie objawy oponowe i lekki obu-
stronny niedowlad N.VI. Tarcza nerwu wzrokowego z objawami nieduzego za-
stoju. W plynie mézgowo-rdzeniowym pleocytoza wynosilta 31, we krwi leukocytoza
12000, OB 120/131. Rozpoznano ziarnicze naciekanie opon podstawy moézgu w prze-
biegu ziarnicy zlosliwej. Podawano nadal leki cytostatyczne i antybiotyki. Nie
wykonywano dalszych naklué¢ ledzwiowych. Po 3 miesigcach chora opuscila szpital
w stanie do$¢é dobrym.

Po dwoéch latach zostala przyjeta do oddzialu neurologicznego z powodu nagle-
go wystgpienia gromadnych napadéw drgawkowych, Napady o typie Jacksonow-
skich powtarzaly sie wielokrotnie. 'W badaniu krwi znaleziono woéwczas leukocy-
toze 21000, w plynie mézgowo-rdzeniowym pleocytoze 101 z przewaga limfocytow,
biatko 231 mg,. Chora zmarta po 2 dniach pobytu w oddziale wsr6d objawow
niewydolno$ci krgzenia.

Na sekeji stwierdzono uogoélnione zmiany wezléw chlonnych, nacieki nerek
i watroby, odpowiadajgce spotykanym w ziarnicy oraz wiéknikowo-ropne zapa-
lenie oplucnej.

Badanie mikroskopowe narzgdéw wewnetrznych potwierdzilo rozpoznanie sek-
cyjne. Wezly chlonne pochodzace z autopsji w poréwnaniu z preparatami biopsyj-
nymi sprzed 6 lat wykazaly znaczne nasilenie procesu chorobowego w postaci
pomnozenia liczby komoérek Reed-Sternberga i komoérek histiocytarnych z jedno-
czesnym zmniejszeniem liczby limfocytéw. Grzybéw cryptococcus mneofermans
w wezlach chlonnych i innych narzgdach nie znaleziono. Progresje zmian choro-
bowych w wezlach chlonnych mozna traktowaé jako przejscie od typu rozlanego
limfocytarno-histiocytarnego do bardziej zlosliwej formy procesu (Lukes, Burler
1966).

Badaniem makroskopowym moézgu utrwalonego w formalinie stwier-
dzono bardzo znaczne pogrubienie i zwldknienie opon. Na przekrojach
wida¢ niewielkie wodoglowie, a w $wietle komoér bezpostaciowe masy,
wciggajace w swoj obreb splot naczyniéwki. Tkanka mozgowa byla ogol-
nie przekrwiona.

Do badania mikroskopowego (nr 25/68) pobrano skrawki obustronne na
poziomie zwojow podstawy, okolicy styku, ze s$rodmoézgowia, opuszki
i mozdzku. Zatopiono w parafinie i barwiono hematoksyling-eozyna, kre-
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zylem, met. Heidenhaina, Kanzler-Arendta i PAS-em. Juz w badaniu lu-
powym obserwowano zmiany chorobowe nasilone szczegélnie w ukladzie
komorowym. Stwierdzano tu proces zapalno-wytworczy zajmujgcy splot
naczyniowki i wysSciotke, zwlaszcza w rogach komor (ryc. 6). W centrum
ziarniny widoczne sa liczne kolonie grzybow (ryc. 7) barwigce sie meta-
chromatycznie fioletem krezylu i dodatnio PAS-em. Na obwodzie kolonii
znajduje sie naciek z komorek nablonkowatych i olbrzymich typu ciat
obcych, wypelnionych organizmami grzyba (ryc. 8), gruby wat tkanki
tagcznej zbudowanej z wiokien kolagenowych i przeroste komorki wy-
Sciotki ukladajace sie¢ miejscami w tzw. twory gruczolowate. Uderza
skapy udzial komorek limfocytarnych i plazmatycznych w nacieku.
Wokoét komoér objetych procesem chorobowym obserwuje sie glejoze
wildknista, przekraczajacg fizjologiczne zageszczenie gleju w tej okolicy.

W oponach ma wszystkich poziomach wida¢ niewielkie nacieki z ko-
morek limfoidalnych, plazmatycznych i olbrzymich (ryc. 9). W obrebie
opon znalezé mozna dos¢ liczne komorki grzybow zwykle pojedyncze,
niekiedy w koloniach. Od objetych zakazeniem komoér i opon tylko
nieliczne torule przenikajg do tkanki moézgowej, gdzie spotyka sie je
pojedynczo przynaczyniowo.

Naczynia oponowe i $rodmigzszowe sa poszerzone, wypelnione ele-
mentami krwi i $cietym wiloknikiem, sprawiajac wrazenie tworzacych
sie zakrzepow. W wielu drobnych naczyniach wida¢ typowe obrazy
. korkéw biataczkowych”. Sama tkanka nerwowa wykazuje uszkodzenia
o typie niezupelnej martwicy miagzszowej wsrod ktorych wyroézniaja sie
zmiany stare i $wieze. Szczegdlnie nasilone przewlekle zmiany dotycza
kkory amonalnej, w ktorej rozlegte ubytki komoérkowe uzupelnia wtorny
przerost gleju. W korze potkul przewazaja zmiany $wieze o typie prze-
wleklych i ischemicznych postaci schorzen komoérkowych. Uszkodzenia
w pniu i moézdzku sa mniej nasilone.

W sumie na przedstawiony obraz neuropatologiczny skladajg sie¢ zmiany
wywolane: 1) przewlekla infekcja grzybicza oponowo-moézgowg z od-
czynem przede wszystkim wytworczym w ukladzie komorowym i opo-
nach, 2) uszkodzeniem tkanki spowodowanym zaburzeniami ukrwienia,
zwigzanymi z zaczopowaniem naczyn i wplywem przebytego pod koniec
zycia stanu padaczkowego.

OMOWIENIE
Przedstawione przez nas przypadki zakazenia grzybem cryptococcus

neoformans réznia sie znacznie w swym przebiegu klinicznym i obrazie
morfologicznym. Pierwszy przedstawia obraz uogolnionej torulozy, przy
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czym charakter naciek6w zapalnych w oponach z licznymi komoérkami
olbrzymimi wskazujgcymi na dlugotrwalosé procesu pozwala przyjac,
ze grzyb zaatakowal w pierwszym rzedzie uklad nerwowy. Niecharak-
terystyczne objawy, opo6zniajace rozpoznanie, a nastepnie zla tolerancja
leczenia przyczynowego doprowadzily do postepu procesu chorobowego,
zajecia narzadéw wewnetrznych i zaostrzenia zmian w samym uktadzie
nerwowym, zakonczonych zejsciem $miertelnym. (Obraz neuropatologicz-
ny z przewaga naciekéw zapalnych w oponach, przejsciem odoponowym
zakazenia na tkanke nerwowsg, zajeciem splotu naczyniéwki i Sciany ko-
morowe] zawiera wiele elementéw typowych dla torulozy ukladu ner-
wowego (Scheidegger 1958, Fetter 1967). Liczne opisy wskazujg jednak
na duzy polimorfizm zmian w tej sprawie chorobowej. Mozna w niej
wyrozni¢ postaé wytworczg i bezodezynowa, ktére Bruns (cyt. za Schei-
deggerem) tlumaczy ogoélnie roézng reakcjg podloza. Opinia Willsona
i Plunketta (1965), ze do kryptokokozy o.u.n. dochodzi jedynie w warun-
kach obnizonej odpornosci, kieruje nasza uwage na stan immunologiczny
tegoz podloza w przebiegu choroby.

W drugim z naszych przypadkow toruloza przedstawia obraz prze-
wleklego procesu zajmujgcego przede wszystkim uklad komorowy i opo-
ny, ze skapymi naciekami a duzym odczynem wytwoérczym. Zakazenie
nastapilo w przebiegu ziarnicy zlosliwej, powstaje wiec pytanie, w jakim
stopniu to wspoélistnienie moglo zawazy¢ na ksztaltowaniu sie odczynu
w obrebie ukladu nerwowego.

Wyniki ostatnich badan nad immunologia choroby Hodgkina (Aisen-
berg 1966, Chase 1966, Lukes i Butler 1966) sugeruja istnienie u tych
chorych tzw. defektu immunologicznego, ktéry wyraza sie obnizeniem
wrazliwosei typu opédznionego i alergia na szereg alergenow (np. na
tuberkuline), przy stosunkowo dobrze zachowanej syntezie przeciwcial.
Aisenberg nazywa defekt immunologiczny w chorobie Hodgkina zaburze-
niem funkcjonalnym limfocytéow. W s$wietle tych badan wspolistnienie
choroby Hodgkina z rzadkimi infekcjami miedzy innymi grzybiczymi
staje sie zrozumiale (Hutchinson i wsp. 1958, Walton 1968, Casazza i inni).
Sposréd innych czynnikéw usposabiajacych chorych na ziarnice zlosliwa
do zapadania na kryptokokoze najwazniejsza wydaje sie kortykoterapia
(Casazza, Frenkiel, 1962, Utz). Rola antybiotykow w zakazeniu tg grzy-
bicg jest podkreslana przez niektorych autorow (Chilmanowa, Pozorska
1968, Zawirska 1957). Inni (Casazza 1966, Zimmermann 1965) negujg jej
znaczenie.

W opisywanym przez nas przypadku uderzajaco skapa odpowiedz za-
palna jest wiec prawdopodobnie wykladnikiem zaburzonej reaktywnosci
ukladu siateczkowo-$rédblonkowego. Ponadto nalezy uwzgledni¢ wplyw
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wiasciwosci samych otoczek grzyba opisywany przez Willsona i Plun-
ketta oraz Martina i wsp. (1967).

Obfity proces wytworczy mimo leczenia kortykoidami mozna trakto-
wa¢ jako indywidualny miejscowy odczyn obronny o tyle skuteczny,
ze pojedynczym tylko grzybom udalo sie przeniknaé przez torebke lgcz-
notkankowg i penetrowaé¢ w gilgb tkanki nerwowej. Na tej drodze tlu-
maczy¢ mozna stosunkowo dlugi przebieg grzybicy u omawianej chore;j.

W S$wietle tych rozwazan wydaje sie, ze w odmiennym przebiegu
kryptokokozy w przedstawionych przez nas przypadkach istotng role
odgrywa zmienione podloze immunologiczne u jednej chorej, zwiazane
z choroba Hodgkina. Wywolalo ono inny przebieg zakazenia w ustroju,
skomplikowalo uszkodzenia oponowo-moézgowe i dalo w sumie zlozony
obraz zmian neuropatologicznych. Przyklad ten zwraca uwage na zna-
czenie dla rozwoju i charakteru zmian w o$rodkowym ukladzie nerwo-
wym wspolistnienia ziarnicy zlosliwej z toruloza.

U. Kypu, B. ITanexk, K. Illabsabcka
KPUIITOKOKKO3A IIEHTPAJIBHOM HEPBHOVM CHUCTEMBI
Pe3wome

IIpescraBieHbl MOPGOJOrMYecKye }U3MEHeHMA B KPUIITOKOKKO3e LeHTPabHON
HEepBHOJ CUCTEeMbl Ha OCHOBaHMM JByX HabOmogeHmirt. OpnHo Kacaercsa 65-jerHe
J%EHINMHBI C NPMIKM3HEHHO Paclo3HAHHBLIM 3aparxkeHueMm cryptococcus neoformans,
BTOpOEe — y 23-JIeTHeil IaLMEeHTKM, y KOTOPOIl IIpolecc BBICTYNWJ B TEYEHMM 3J10-
Ka4eCTBEeHHOM! TIpaHyJoMbl, B o00omMx caydyadx KOHCTAaTMPOBAH BOCHAJNUTEJIBHO-ILIA~
CTMYECKMII NPOLeCC B MO3TOBBIX 000JIOYKaX M B MO3ry C Halu4dMeM MHOTOYMCJIIeH-
HbIX KJETOK ¥ KOJIOHMI1 rpmba. Omnmpasch Ha pasHUIbl MHTEHCUMBHOCTM BOCIaJIN-
TENBHBIX ¥ IJIACTUYECKMX WM3MEeHeHuit, B oDoMX ciaydaax obpaijaercs BHMMaHue Ha
BIMAHME M3MEHEHHOI MMMYHOJIOrMYECKOoil cpeAbl (cybcrpara), B APYroM HaOJIOAeHUMU
— Ha dopMupoBaHue MOPMONIOrMYECKMX WU3IMEHEeHMIA,

I. Kurc, W. Papierz, K. Szabelska
CRYPTOCOCCOSIS OF THE CENTRAL NERVOUS SYSTEM
Summary
The changes occurring in ecryptococcosis of the central nervous system are
described on the basis of two observations. One case was a 65-year-old woman
with Cryptoccocus meoformans infection diagnosed intra vitam, the other was a
23-year-old patient in which this process appeared in the course of malignant

granulosis. In both cases an inflammatory-productive process was observed in the
meninges and brain with the presence of numerous cells and colonies of the
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fungus. The differences in the intensity of the inflammatory and productive changes
in both cases point to the influence of the changed immunological substrate in the
second case on the dynamics of the morphological changes.
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PODPISY POD RYCINY

Ryc. 1. Naciek zapalny w oponach migkkich mézgu. Liczne komérki limfoidalne
i makrofagi, W gornej czeSci zdjecia komérka olbrzymia typu ciat obcych. Przy-
padek I. Barw. fiolet krezylu i blekit trwaly. Pow. 168 X.

Fig. 1. Inflammatory infiltration in the pia matter. Numerous lymphoid cells
and macrophages. In the upper part of the picture a giant cell of foreign-body type.
Case I. Cresyl violet and Fast blue. XX 168.

Ryc. 2. Skupisko grzybéw w poszerzonej przestrzeni okolonaczyniowej. Przy-
padek 1. Barw. fiolet krezylu i biekit trwaly. Pow. 320 X.

Fig. 2. Agglomeration of fungi in widened perivascular space. Cresyl violet and
Fast blue. X 320.

Ryc. 3. Komoérki grzyba w przestrzeni okolonaczyniowej, widoczne promieniste
wypustki kryptokokéw, Przypadek I. Barw. fiolet krezylu i blekit trwaly. Pow.
168 X.

Fig. 3. Fungal cells in perivascular space. Radial processes of the cryptococciare
visible, Case I. Cresyl violet and Fast blue. X 168.

Ryc. 4. Podwysciéltkowe skupisko kryptokokéw. Przypadek 1. Barw. fiolet kre-
zylu i blekit trwaly. Pow. 168 X.

Fig. 4. Subependymal agglomeration of cryptococci. Case I. Cresyl violet and
Fast blue. X 168.

Ryc. 5. Grudki glejowe neuronofagiczne w §rédmoézgowiu (jgdro nerwu oko-
ruchowego). Przypadek I Barw. fiolet krezylu i blekit trwalty. Pow. 168 X.

Fig. 5. Neuronophagic glial nodules in mesencephalon (nucleus of oculomotor
nerve). Case I. Cresyl violet and Fast blue. X 168.

Ryc. 6. Obfity proces zapalno-wytwoérczy, zajmujgcy splot naczynidowki i wy-
$ciétke rogu komory bocznej. Przypadek II. Barw. H-E. Pow, lupowe.

Fig. 6. Profuse inflammatory productive process occupying the choroid plexus
and the ependyma in the horn of the lateral ventricle. Case II. H-E. Magn. glass.

Ryc. 7. Kolonia grzyb6éw otoczona grubym walem tkanki lgcznej i naciekiem
z komorek nablonkowatych i olbrzymich typu cial obcych. Rég komory bocznej.
Przypadek II. Barw. fiolet krezylu, Pow. 60 X.

Fig. 7. Colony of fungus surrounded by thick wall of connective tissue and
infiltration of epithelial and giant cells of foreign body type. Horn of lateral
ventricle. Case II. Cresyl wviolet. X 60.

Ryc. 8. Komoérka olbrzymia wypelniona organizmami grzyba w pasie otacza-
jacym kolonie grzyb6w. Przypadek II. Barw. fiolet krezylu. Pow. 280 X.

Fig. 8. Giant cells filled with fungal organisms in zone surrounding fungus
colony. Case II. Cresyl violet. X 280.

Ryc. 9. Miejsce najbardziej nasilonego nacieku w oponach. Widoczne komorki
limfoidalne, plazmatyczne i olbrzymie. Przypadek II. Barw. fiolet krezylu. Pow.
160 X.

Fig. 9. Site of most intensive infiltration in meninges. Lymphoid, plasmatic
and giant cells are visible. Case II. Cresyl violet. X 160.
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ZMIANY MIKROSKOPOWE W MOZGU
W PRZYPADKACH ROZPOZNANYCH JAKO SCHIZOFRENIA

Pracownia Neuropatologii przy Katedrze Anatomii Patologicznej AM w ZLodzi
Kierownik Katedry: prof. dr med. A. Pruszezynski
Kierownik Pracowni: doc. dr med. A. Gluszez

Schizofrenia jest jedng z najczeSciej rozpoznawanych chorob psy-
chicznych. Jej etiologia i patogeneza sg dotychczas niejasne (Gilarowski
1955, Zuabraszwili 1961, Suchorikowa 1965, Greiner i Nicolson 1965,
Haeth i Krupp 1967). Zdaniem Howie (1960) schizofrenia jest zespolem
objawow a nie jednostkg chorobowg i w zwigzku z tym wielorakie przy-
czyny powodowaé moga ujawnianie sie cech choroby. Dotychczasowe
badania neuropatologiczne nie pozwolily na stwierdzenie zmian swoi-
stych dla schizofrenii, chociaz niektére doniesienia (Bdumer 1954 i Hem-
pel 1958) wskazuja na mozliwosé ich istnienia. W polskim pi$miennictwie
istniejg liczne doniesienia dotyczace schizofrenii, gléwnie ograniczajace
sie do spraw zwigzanych z jej przebiegiem klinicznym (Bukowczyk 1957,
Rydzynski 1957, Kolakowska 1960). Nie znalazlem jednakze pracy po-
$wieconej zmianom morfologicznym w tej chorobie. Celem mojego do-
niesienia jest ujawnienie najczestszych zmian mikroskopowych znajdo-
wanych w mozgach schizofrenikow i okreslenie ewentualnych réznic
morfologicznych miedzy postaciami klinicznymi schizofrenii z uwzgled-
nieniem wplywu, jaki na obraz uszkodzen moga mie¢ choroby bedace
podstawowg przyczyng zgonu.

MATERIAL I METODA BADAN

Sposréd 53 przypadkéw os6b zmarlych z rozpoznaniem klinicznym
schizofrenii, leczonych uprzednio w Klinice Psychiatrycznej AM i w Szpi-
talu dla Nerwowo i Psychicznie chorych w Yodzi, a sekcjonowanych
w latach 1964—1968 w Zakladzie Anatomii Patologicznej AM, uzylem do
badan 40 moézgéw, nie wykazujgcych w czasie sekcji zmian ogniskowych.

Wylaczytem z oceny 13 przypadkow, w ktorych ogniskowe uszkodzenie
ukladu nerwowego moglo nie tylko towarzyszy¢ objawom psychozy, lecz
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takze by¢ ich przyczyng oraz takie, ktéore wykazywaly wyrazne zmiany
posmiertne.

Mozgi pobierane w calosci podczas ogoélnej sekcji zwlok i utrwalane
przez 14 dni w formalinie sekcjonowalem pobierajac standardowe wy-
cinki z platow: czolowego, ciemieniowego, skroniowego i potylicznego
potkuli lewej, oraz wycinki z jader podstawy, miedzymoézgowia, mostu,
rdzenia przedluzonego i moézdzku. Skrawki sporzadzone z wycinkow za-
topionych w parafinie, barwiono hematoksylina i eozyna, fioletem kre-
zylu w polaczeniu z blekitem trwalym wedlug Klivera, ponadto wedlug
metod Kanzlera i Arendta, Heidenhaina i Holmesa.

Material podzielilem na grupy, przyjmujac za podstawe stosowany
powszechnie kliniczny podzial schizofrenii na katatonie, schizofrenie uro-
jeniowa, prostg i hebefrenie. Nie mieszczace sie w tym podziale przy-
- padki rozpoznawane w woddzialach jako ,,schizofrenia ostra” omawiam
obok katatonii ze wzgledu na podobienstwo obrazéw mikroskopowych.
Jako material poré6wnawczy w badaniach mikroskopowych, przebadalem
w analogiczny sposéb wycinki z moézgéow w 4 przypadkach psychozy
i otepienia miazdzycowego, w 3 przypadkach alkoholizmu i w 3 przy-
padkach cukrzycy.

WYNIKI BADAN
1. Dane kliniczne

Wzajemny stosunek liczbowy chorych w grupach obejmujgcych rozne
postaci schizofrenii oraz przypadkéw kontrolnych z uwzglednieniem ich
wieku przedstawia tabela 1.

Tabela 1
Wiek Kl nosiw SChiZOfr]enil | Psychoza ‘\ Alkoho
chorych Kata- urojenio- " = ‘ C | Cukrzyca
ost | prosta | starcza | lizm
w latach tonia i } wa ‘ e | |
TR
ponizej 20 2 1 l
21-30 1 | ot
31—40 3 e i e
4150 3 [idi8 ‘ | it
51—60 1  EL7 St X 1108
powyzej 61 l 8 | 1 ! 4 ’ |
Gy | l B donl
Razem ‘ 9 l 4 ‘ IOE e ks BB I ¥ ‘ ’

Wypada podkresli¢, ze w katatonii i schizofrenii ostrej chorzy umierali
zazwyczaj przed ukonczeniem 50 lat. Poza jednym przypadkiem choroba
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przebiegala okresowo, trwata zwykle dluzej niz rok, szczegélnie dlugo
w grupach schizofrenii urojeniowej i prostej. Za przyczyne zgonu w kata-
tonii uznawano najczeSciej obrzek mozgu, podczas gdy w schizofrenii
urojeniowej szczegodlnie czesto stwierdzano niewydolnosé krazenia i za-
palenie ptuc.

2. Badania neuropatologiczne -

a. Zmiany makroskopowe

Zmiany makroskopowe w moézgach oséb zmarlych z rozpoznaniem
schizofrenii oraz w przypadkach kontrolnych zestawilem w tabeli 2.

Tabela 2
£ Kliniczna posta¢ schizofrenii
makzrz:::gowe kata. | ; Psychoza | Alkoho- Culiaia
B uroje- F
i 1hiSdets B ostra ’ nioxjv . prosta | starcza lizm
Przekrwienie
opon i mézgu 6/9 2/4 7/23 s 1
Zmleczenie ‘
i zgrubienie opon 5/9 3/4 6/23 1 2 1
Obrzmienie mézgu |
bez wklinowan 19 6/23 1/4 3
Obrzmienie m6zgu
z wklinowaniami 4/9 1/4 3/23 1/4 1
Miazdzyca na-
czyn 1/9 1/4 10/23 3/4 4 1 3
Zanik mézgu 1/9 1/4 4/23 2/4 3
Brak odchylen
od normy 1/9 3/23

Powtarzajgcy sie we wszystkich grupach obrzek mézgu byl zmiang
najsilniej uwydatniong w przypadkach katatonii, w ktérych wyraznie
zaznaczone byly bruzdy po wklinowaniu hakéw hipokampa i zwezenie
swiatla ukladu komorowego.

U os6b zmartych w starszym wieku przewazaly zmiany zanikowe
w powigzaniu z miazdzyca naczyn.

b. Zmiany mikroskopowe

We wszystkich przypadkach schizofrenii stwierdzilem znaczne ubytki
neurondéw (ryc. 1, 2). Byly one jednak roéwniez w moézgach grupy porow-
nawczej. Ubytki dotyczyly przede wszystkim III warstwy kory moézgo-
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wej, nieco rzadziej V warstwy, niekiedy réwniez II warstwy. Ich roz-
leglo$¢ nie wiazata sie wyraznie z dlugoscia trwania choroby. W kata-
tonii najbardzej uszkodzona byla kora plata czolowego, a w schizofrenii
urojeniowej najwieksze ubytki znajdowaly sie w korze skroniowej i czo-
towej. Najrzadziej stwierdzalem opustoszenia komoérkowe w korze rucho-
wej.

Prawie rownie czesto jak w korze moézgowej ubytki dotyczyly komo-
rek nerwowych w jadrach podstawy, zwlaszcza w jadrze soczewkowa-
tym. Czesta zmiana patologiczng w badanych moézgach byla martwica
warstwy ziarnistej kory mozdzku; stwierdzilem ja lgcznie w 16 przy-
padkach. Na_é_ilenie tego uszkodzenia bylo rézne, az do martwicy zupelnej
wlgcznie (ryc. 3). W jednym przypadku towarzyszylo jej szczegélnie duze
przerzedzenie warstwy komorek Purkinjego. W 8 przypadkach martwica
warstwy ziarnistej wystepowata u zmartych z powodu odoskrzelowego
zapalenia pluc. We wszystkich badanych moézgach stwierdzilem rézne
formy zm,ién zwyrodnieniowych i martwiczych neuronéw, gléwnie pod
postacig tzw. uszkodzen ciezkich (ryc. 4) i przewleklych, rzadziej pod
postacia zmian ischemicznych. W przypadkach katatonii i schizofrenii
ostrej zaznaczyly sie szczegélnie tzw. zmiany ostre, ktére w innych po-
staciach schizofrenii zdarzaly sie znacznie rzadziej.

Poza przypadkami zmartych w najmlodszym wieku, we wszystkich
pozostatych wystepowaly zmiany barwnikowe w komoérkach nerwowych,
polegajace na gromadzeniu sie drobnoziarnistych, zotto-brunatnych zlo-
gobw w cytoplazmie. Najwieksze zmiany barwnikowe wykazywaly neu-
rony jader zebatych mézdzku, oliwek, rzadziej neurony istoty szarej
$srodkowej pnia, wzgoérza i kory mozgu (ryc. 5).

Chromatoliza wystepowala prawie rownie czesto we wszystkich gru-
pach w neuronach istoty szarej srodkowej pnia moézgu, rzadziej w ko-
morkach jgder nerwoéw czaszkowych.

W zakresie gleju zmiany byly nieznaczne ale uchwytne badaniem
mikroskopowym. Szczegoélnie katatonia i schizofrenia ostra charakteryzo-
waly sie niewielkim, rozlanym przerostem gleju skapowypustkowego
w istocie bialej moézgu. Jego komoérki roznity sie miedzy sobg wielkoscig
a takze intensywnoscig zabarwienia jgder. Czesto widoczne byly tzw.
.Krzaczki glejowe”. Znacznie rzadziej podobne obrazy wystepowaly
w schizofrenii urojeniowej. Dla tej postaci choroby bardziej charaktery-
styczne bylo przerzedzenie gleju skapowypustkowego. W przypadkach,
w ktérych choroba trwala,przynajmniej kilka lat czesta zmiang byla
wzmozona glejoza wiékienkowa (ryc. 6, 7) w okolicach podwysciotkowych
i podoponowych moézgu. We wszystkich niemal przypadkach. zaznaczala
sie wzmozona satelitoza w korze moézgowej i w jadrach podstawy, glow-
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nie we wzgérzu (ryc. 8). Neuronofagia byla zmiang rzadsza, znacznie
¢zeSciej ujawniala sie w katatonii i schizofrenii ostrej, dotyczyla prze-
waznie neuronéw w jadrach podstawy, w istocie szarej srodkowej pnia
i korze moézgowej (ryc. 9).

Cechy obrzeku moézgu towarzyszyly prawie wszystkim przypadkom
katatonii, natomiast rzadko ujawnialy sie w schizofrenii urojeniowej.
W wiekszosci towarzyszylo mu wyrazne obrzmienie i rozpad oslonek
mielinowych. Zmiany te byly najbardziej nasilone w istocie biatej osrod-
ka poélowalnego i okolicach podkorowych poétkul mézgowych, nie obej-
mujgc nigdy wiokien tukowatych. W schizofrenii urojeniowej w nielicz-
nych przypadkach wystepowaly rozsiane ogniska splowienia mieliny,
zlokalizowane czesto wokoét naczyn krwionosnych. W tej postaci schizo-
frenii w wiekszos$ci przypadkéw mozna bylo stwierdzi¢ obecnos¢ plytek
starczych, znacznie rzadziej znajdowano je w przypadkach katatonii.
W polowie wszystkich przypadkéw wystepowaly ziarnistosci wysciol-
kowe (ryc. 10). W splotach naczyniowkowych widoczne byly zwapnienia.
Obserwowano je réwniez w naczyniach skorupy (ryc. 12).

Prawie we wszystkich przypadkach schizofrenii stwierdzilem bada-
niem mikroskopowym przekrwienie bierne. Miazdzyca najczesciej to-
warzyszyla przypadkom schizofrenii urojeniowej i prostej, co wigze sie
z wiekiem chorych w tych grupach. W pojedynczych przypadkach obser-
wowalem nieznaczne obrzmienie $rodblonkéw drobnych tetnic i naczyn
wlosowatych. Przestrzenie okolonaczyniowe zawieraly we wszystkich
prawie przypadkach makrofagi wypelnione brunatno-zéitymi zlogami,
o dodatnim odczynie na zelazo. Czesto zlogi te tkwily w tkance moézgo-
wej jako wolno lezgce twory. Najwieksze skupienia makrofagéw obser-
wowalem wokél naczyn podkorowych.

_ W niektérych przypadkach widoczne byly skape nacieki okolonaczy-
niowe z komérek limfoidalnych (ryc. 11). Stwierdzalem je czesciej w ka-
tatonii niz w schizofrenii urojeniowej.

OMOWIENIE

W ocenie zmian w ukladzie nerwowym w przebadanych przypadkach
nalezy uwzgledni¢ wplyw choréb ogoélnoustrojowych bedacych przy-
czyng zgonu, szczegdlnie zas rozwijajacej sie pod koniec zycia niewydol-
no$ci krgzenia. Jak wiadomo, neurony sa bardzo wrazliwe na szybko
narastajgce niedotlenienie, natomiast w warunkach powoli rozwijajacej
sie anoksji lepiej przystosowujg sie do niedoboru tlenu (Lindenberg
1956). By¢ moze wlasnie dlatego w przypadkach, w ktérych zgon naste-
powal wsréd objawdéw ostrej niewydolnosci krazenia obserwowalem
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gilnie wyrazone zmiany ciezkie, podczas gdy w przypadkach powoli
narastajgcego niedotlenienia wyrazniej uwidacznialy sie zmiany ische-
miczne i przewlekle. Prawdopodobnie réwniez niedotlenienie bylo jedna
z istotnych przyczyn czesto wystepujacej w omawianym materiale
martwicy ziarnistej kory moézdzku (Osetowska 1965). Wplyw na obraz
zmian miala zapewne takze miazdzyca naczyn krwionosnych (Zaiko
1966). Wiekszos¢ zmian patologicznych obserwowanych w schizofrenii
wystepowala takze w mozgach grupy poréwnawczej. Potwierdza to do-
minujgcy w piSmiennictwie poglad o nieswoistosci zmian neuropatolo-
gicznych w tej chorobie (Weinstein 1954).

Nie mozna wylaczy¢ rowniez wpltywu leczenia a zwlaszcza nastepstw
stosowania elektrowstrzasow i wywolywania $pigczki hipoglikemicznej.
W sumie odroéznienie zmian polekowych i wtérnych, wynikajgcych
z przyczyn pozamoézgowych od ewentualnych pierwotnych zmian w osrod-
kowym ukladzie nerwowym, ktére mozna by wigzaé¢ ze schizofrenig jest
bardzo trudne. Oceny takiej podejmowalo sie wielu autoré6w jednak bez
jednoznacznych wynikéw. Miskolczy (1958) uwazal za typowe dla schizo-
frenii ogniskowe ubytki neuronéw kory mozgowej nie sgsiadujace z na-
czyniami krwiono$nymi. Baumer (1954) przyjmowala za zmiane swoistg
zanikanie -i zmiany wodniczkowe w komoérkach wzgérza, szczegélnie
w jadrze srodkowym. Weczesniej o pierwotnym uszkodzeniu wzgérza
donosili Vogtowie (przyt. za Hemplem 1958). Odmiennego zdania jest
Hempel (1958), ktory potwierdzajac czestosé zmian rozplywnych neuro-
now w przysrodkowym grzbietowym jadrze wzgérza w przypadkach
schizofrenii, uwaza je wprawdzie za charakterystyczne, ale nieswoiste
dla tej choroby.

Moim zamiarem nie byly jednak dokladne, analityczne studia mikro-
skopowe w celu ustalenia ewentualnych zmian specyficznych dla schizo-
frenii, gdyz wykraczaloby to poza mozliwosci stosowanej metodyki ba-
dan. Interesowala mnie gléwnie, istotna dla praktycznych celow diagno-
stycznych konfrontacja rozpoznan Kklinicznych réznych postaci schizo-
frenii (w przypadkach pochodzgcych z jednego osrodka psychiatrycznego)
z podstawowymi, stwierdzanymi w mich zmianami neuropatologicznymi.

Udalo mi sie rzeczywiscie uchwycié pewne roznice w obrazie zmian
zwlaszcza miedzy katatonia a schizofrenig urojeniowsg. W katatonii
znacznie czestszy i wyrazniejszy byl obrzek mozgu, czesciej niz w schizo-
frenii urojeniowej wystepowaly zmiany ostre w neuronach, przerost
oligodendrogleju, zaznaczala sie wyrazniej satelitoza i neuronofagia oraz
nacieki z komérek limfoidalnych wokét naczyn krwionosnych. Wydaje
sig, ze roznice te wigzg sie w naszym materiale z przebiegiem katato-.
nicznej odmiany schizofrenii jako procesu ostrzejszego od innych po-
staci tej choroby.
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B. Ilanex

MUKPOCKOIIMYECKUE M3MEHEHMSA B MO3IY B CIVYAAX
PACIIOBHAHHBIX KJVHUYECKU KAK CXU30PPEHUA

Pe3momMme

IIpoaHaiM3MpPOBaHbl MMKPOCKONMYECKME MU3MEHeHMS B MO3rax JIoJeil yMeplumnx
¢ KJIVHMYECKMM JMarHo3oM cxm3odpeHmy B CIy4YaAX, B KOTOPBIX IIyTeM aBTOICUMA
He OOHApyKeHbl O4YaroBble M3MeHeHusa. CaeslaHO IONBITKM II0Ka3aThb MW3MEHeHU:
BbICTyHamIUMe Hambojiee HYacTe a TaKiKe ONPEeAeNUTh TNPEeANOJIORUTEeNbHbBIe Mopdo-
JIOTMYECKMEe pa3HMUbl MexAy dopmamu OoJie3HM ¢ ydYeToM BIMAHMA, KakKoe Ha
KapTUHY M3MEHEeHMA MOryT MMeThb 0OoJie3HM, NpejicTaBiaAiolmue coboii OCHOBHYIO IIpU-
uyHy cMepTu. ABTOpP McciaepoBas 40 MO3roB, cpeAu KOTOpPbIX Obum 23 cayyan
C pacrio3HaHMeM NapaHOMAHOM cxmu3odpeHuy, 9 ciaydaeB C pPaClO3HAHMEM KaTaTOHUM
11 Mo 4 — C pacne3HaHUAMM NPOCTOV JMGO OCTPOI CcXM30dpPeHun.

K naubosee yacro HabaofaeMbIM M3MEHEHMAM NPUHAAJIENRKAJN: O4YaroBble M3bA=
HBI, @ TakKXKe€ M3MEHEHUA HEKPOTMYECKMUEe ¥ IMUIMEHTHbIe HEeMPOHOB, HEe3HAYUTEJbHOe
YMHOXXEHME OJIUI'OAEHAPOIIMY ¥ BOJOKHMCTBI TJIMO3, a TaKlKe CaTeJuTo3a ¥ Hei-
poHodarusa, oTék cybeTpaTa ¢ pacnajoM MMENIMHOBBIX 000JIOYeK ¥ KpoMe TOro, mac-
CuUBHas runepemus, ciabble JIePMBACKYJIAPHBbIE MHMUILTPATHI M NEPUBACKYIAPHBIC
CKOINIeHMA MakKpodaros, coAepzKallMX TIeMOCHUAEPMH, a TaKiKe 3epHUCToe BocCra-
JeHMe 9neHAuMbL. OOHapy’KeHHble M3MEeHEeHMs He WMMEIOT XapakTepa creumuduyec-
KOr0 JAJA CXM30(OpPeHMM, YTO IIOATBEPIKAAEeT BO33PEHMEe, NPUHATOE B JUTEPaType.
OOHapysKeHbl HEe3HAYUTEJbHbIe MOPMOJIOTUYECKMEe Pa3HuIbLI MeXJy KaTaToHueun
M IMapaHOMAHOM cxm3odpenneir. KaraToHusa mnporTekana OOBIMHO c¢ 0ojiee CUMIBLHOM
pearumMeil HEPBHOM TKaHM, CBA3aHHOM, ObITH MOXKeT, ¢ MJafIUIMM BO3pPacTOM
OONBHBIX.

OOLIeKOHCTUTYLIMOHANbHbIE 00JIe3HM, IJaBHBIM 00pa3oM, Te, KOTOpble HSBIAKTCH
NPUYMHON CMEPTH, OKAa3bIBAIOT BJAMAHME Ha KapTUHY MMKPOCKONMYECKMX M3MeHe-
HMIT B MO3Try, Jejlad HEBO3MOXKHBLIM OIpefeJieHue IePBUYHBIX WU3MEeMeHMi, 3aBu-
CAIMX OT HEeM3BECTHLIX (DAaKTOPOB, BHI3LIBAIOIIUX CXM30MPEeHMIo.

W. Papierz

MICROSCOPIC CHANGES IN THE BRAIN IN CASES CLINICALLY DIAGNOSED
AS SCHIZOPHRENIA

Summary

Microscopic changes occurring in the brains of persons which had died with
a clinical diagnosis of schizophrenia were analysed in cases in which autopsy did
not reveal focal changes. The author tried to establish the changes occurring most
frequently and to note the eventual morphological differences between wvarious
forms of the pathologic - process, taking into account the influence which the
disease considered as the essential cause of death exerted on the morphological
picture. Forty brains were examined, among which 23 were from cases diagnosed
as paranoid, 9 as catatonic and 4 as simple or acute schizophrenia.

The most frequently noted changes were: focal defects, necrotic and pigment
changes in neurons, a slightly increased oligodendroglia amount and fibrillary
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gliosis, satellitosis and neuronophagia, oedema of the stroma with disintegration
of the myelin sheaths, passive congestion, scanty perivascular infiltrations and
perivascular aggregations of macrophages containing haemosiderin as well as
granular ependymitis. The changes are not specific of schizophrenia, this con-
firming the views expressed in the literature. Slight morphological differences
were revealed between catatonic cases and those paranoid schizophrenia. In cata-
tonia the reaction of the nerve tissue was more intensive, perhaps owing to the
younger age of the patients.
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PODPISY POD RYCINY

Ryc. 1. Schizofrenia urojeniowa. 45 lat. Dlugosé trwania choroby 5 lat. Ogniskowe
ubytki neuronoéw II i III warstwy kory plata skroniowego. Fiolet krezylu i blekit
trwaly. Pow. 100 X.

Fig. 1. Paranoid schizophrenia. Age 45 years. Duration of disease 5 years. Focal

defects in neurons of layer II and III of temporal cortex. Cresyl violet and Fast
blue. X 100.

Ryc. 2. Ten sam przypadek. Ognisko opustoszenia w korze skroniowej. Widoczne
sg cze$ci rozpadilych neuronéw. Fiolet krezylu i blekit trwaly. Pow. 250 X.

Fig. 2. The same case. Focal neuronal loss in temporal cortex. Remnants of de-
composed neurons are visible. Cresyl violet and Fast blue. X 250.

Ryc. 3. Schizofrenia urojeniowa. 59 lat. Dlugos¢ trwania choroby 10 lat. Martwi-
ca warstwy ziarnistej kory mézdzku. Fiolet krezylu i biekit trwaly. Pow. 100 X.

Fig. 3. Paranoid schizophrenia. Age 59 years. Duration of disease 10 years. Ne-
crosis of granular layer of cerebellar cortex. Cresyl violet, and Fast blue. X 100.

Ryc. 4. Schizofrenia ostra. 40 lat. Dlugo$é trwania choroby 1 rok. Zmiany ciezkie
w neuronach kory skroniowej. Fiolet krezylu i biekit trwaly. Pow. 100 X

Fig. 4. Acute schizophrenia. Age 40 years. Duration of disease one year. Severe
changes in temporal cortex neurons, Cresyl violet and Fast blue. X 100.

Ryc. 5. Katatonia, 34 lata. Dlugo§é trwania choroby 4 lata. Nagromadzenie barw-
nika w komérce olbrzymiej Betza. Fiolet krezylu i bilekit trwaly. Pow. 100 X.

Fig 5. Catatonia. Age 34 years. Duration of disease 4 years. Pigment accumula-
tion in Betz piramidal cell. Cresyl violet and Fast blue. X 100.

Ryc. 6. Schizofrenia urojeniowa. 40 lat, Dlugo$é¢ trwania choroby 10 lat. Gle]oza

wildkienkowa woko6! rogu potylicznego komory bocznej. Barw. met. Kanzler-Arend-
ta. Pow. 2,5 X.

Fig. 6. Paranoid schizophrenia. Age 40 years. Duration of disease 10 years. Fi-

brillar gliosis around occipital horn of lateral ventricle. Kanzler-Arendt staining.
228

Ryc. 7. Schizofrenia urojeniowa. 42 lata, Dlugoéé trwania choroby 8 lat. Pobu-
dzony glej podoponowy w $rédmoézgowiu. H-E. Pow. 250 X.

Fig. 7. Paranoid schlzophrema Age 42 years. Duration of disease B years. Pro-
liferation of submeningeal glia in mesencephalon. H-E. X 250

Ryc. 8. Katatonia. 38 lat, Dlugoéé trwania choroby 4 lata. Wzmozona satelitoza
w korze zakretu hipokampa. H-E. Pow. 250 X.

Fig. 8. Catatonia. Age 38 years. Duration of disease 4 years. Increased satellitosis
in cortex of hippocampal gyrus. H-E. X 250.

Ryc. 9. Ten sam przypadek. Neuronofagia w galce bladej. H-E. Pow. 250 XK

Fig. 9. The same case. Neuronophagia in globus pallidus. H-E. X 250.

Ryc. 10. Ten sam przypadek, Ziarniste zapalenie wyS$ciétki. H-E. Pow. 100 X.

Fig. 10. The same case. Granular ependymitis. H-E, X 100.

Ryc. 11. Katatonia. 48 lat. Dlugoéé irwania choroby 6 miesiecy. Okolonaczyniowy
naciek z komérek limfoidalnych. H-E. Pow. 100 X.

Fig. 11. Catatonia. Age 48 years. Duration of disease 6 months, Perivascular in-
filtration of lymphoid cells. H-E. X 100.

Ryc. 12. Katatonia. 38 lat. Dlugo$é¢ trwania choroby 4 lata. Zlogi wapnia w ob-
rebie skorupy. Fiolet krezylu i blekit trwaly. Pow. 40 X.

Fig. 12, Catatonia. Age 38 years. Duration of disease 4 years. Calcium deposits
within putamen. Cresyl violet and Fast blue. X 40.
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WARUNKI PRENUMERATY

Cena prenumeraty krajowej:
péirocznie — 50.—
rocznie — 100.—

Prenumeraty przyjmowane sg do 10 dnia miesigca poprzedzajgcego okres pre-
numeraty.

Prenumerate na kraj dla czytelnikéw indywidualnych przyjmujg urzedy pocz-
towe oraz listonosze. ;

Czytelnicy indywidualni mogg dokonywaé wplat réwniez na konto PKO
Nr 1-6-100020 — Centrala Kolportazu Prasy i Wydawnictw ,Ruch” Warszawa,
ul. Towarowa 28.

Wszystkie instytucje panstwowe i spoleczne mogg zamawiaé prenumerate wy-
lgcznie za posrednictwem Oddziatéw i Delegatur ,,Ruch”.

Prenumerate za zleceniem wysylki za granice, ktéra jest o 40° drozsza od kra-
jowej, przyjmuje Biuro Kolportazu Wydawnictw Zagranicznych , Ruch” Warsza-
wa, ul. Wronia 23, konto PKO Nr 1-6-100024, tel. 20-46-88.

Egzemplarze zdezaktualizowane mozna nabyé w Punkcie Wysylkowym Prasy
Archiwalnej ,Ruch” — Warszawa, ul. Nowomiejska 15/17, na miejscu lub na za-
moéwienie za zaliczeniem pocztowym.

Zakl. Graf. ,Tamka”. Z. 2. Zam, 232 Pap. ilustr. kl. III, 80 g, BI.
Naklad 424 + 26 egz. Ark. druk. 6,5. K-59.
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