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Pojecie stwardnienia rozlanego mézgu sclerosis diffusa uzywane zazwy-
czaj zamiennie z ,chorobg Schildera” ulegto w ostatnim 10-cioleciu grun-
townej analizie i znacznemu uscisleniu. Wstepem do uporzadkowania kla-
syfikacyjnego réznorodnych postaci chorobowych, obejmowanych dos¢
dowolnie tym rozpoznaniem, byt szereg prac Einarsona i Neela, pézniej
takze i Stromgrena. Duzy krok naprzod stanowito monograficzne ujecie
zagadnienia ,leukoencefalitow” w pracy Lhermitte’a. Ostatecznego jed-
nak wyroznicowania 3 odrebnych grup chorobowych z pierwotnej ,.cho-
roby Schildera” dokonali van Bogaert i Poser. Analiza ich, oparta zreszta
0 3 oryginalne doniesienia samego Schildera. doprowadzita do wyodreb-
nienia:

1. Wihasciwej choroby Schildera: stwardnienia rozlanego mdzgu, spo-
krewnionego z grupa stwardnienia rozsianego ,sclerosis multiplex”, po-
chodzenia egzogennego, by¢ moze alergicznego (Lehoczky).

2. Leukodystrofii — grupy schorzen zwyrodnieniowych, endogennych,
rodzinnych i sporadycznych, ktérych dalsza klasyfikacja oparta jest na
wieku i rodzinnosci wystepowania oraz produktach rozpadu chemicznego
mieliny.

3. ,Leukoencefalitu” — wiasciwego, egzogennego, o pochodzeniu praw-
dopodobnie wirusowym, wyodrebnionego przez van Bogaerta w r. 1945
jako osobnej jednostki chorobowe;j.

Doniesienie ponizsze dotyczy wiasciwej ,sclerosis diffusa” Schildera.
Obejmuje ono dwie obserwacje stanowigce przyczynek do zagadnienia
form przejsciowych sclerosis transitionalis pomiedzy postacig Schildera
a klasyczng sclerosis multiplex.
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Przypadek 1*. Obserwacja kliniczna pochodzi z Panstwowego Szpitala
w Drewnicy. Dyr. dr med. Z. Jaroszewski. L. ks. gt 1312/58.

Chory M. J., ur. w r. 1924 zmart w r. 1959 w wieku 35 lat. W wywiadach rodzin-
nych nie natrafia sie na zadne dane charakterystyczne. Chory prawdopodobnie ucho-
dzit w rodzinie za zdrowego, ale ,,niezbyt madrego”. W 14 r. z. jakoby napad pa-
daczkowy z drgawkami i utratg przytomnosci. Kilkakrotnie pobity kijem, jeden raz
do nieprzytomnosci, przed 10 laty. Matka uwaza, ze od tego czasu zmienit sie, zapo-
minat, byt agresywny i apatyczny na zmiane. ,,Co jaki$ czas upadat i tracit przy-
tomnosé”. W r. 1958 powotany do wojska, po wcieleniu do jednostki przestany do
Instytutu Psychoneurologicznego na obserwacje. Chory jest w tym czasie apatyczny,
miewa halucynacje wzrokowe i stuchowe. Stwierdza sie tez drobne objawy pirami-
dowe. Z Instytutu przestany na | Wojskowy Oddziat Obserwacyjny, wychodzi z roz-
poznaniem ,,organiczne schorzenie uktadu nerwowego o charakterze degeneracyjno-
zanikowym”. W trakcie pobytu w szpitalu jest tagodny, apatyczny, zapomina, nie
trafia do t6zka. Do szpitala w Drewnicy przybywa 5 I1X. 1958 r. — 21. VI. 1959 r.
zejécie S$miertelne.

U chorego nie stwierdza sie zmian w narzgdach wewnetrznych. W badaniach labo-
ratoryjnych dodatkowych krew, mocz, ptyn moézgowo-rdzeniowy nie przedstawiajg
cech charakterystycznych. Krzywa zlotowa: 12222100 0. Odczyny kitowe w pty-
nie i krwi ujemne. Odma czaszkowa wykazuje niezupetne wypetnienie ukiadu
komorowego — przemawiajgce za zrostami. W badaniu EEG (Klinika Neurologiczna
AM w W-wie) brak zmian charakterystycznych.

Konsultacja neurologiczna (Dr Dowgialto Maria) — poza prawostronnym niedo-
wiladem centralnym n. VIl brak zmian w nn. czaszkowych. Dno oczu bez zmian.
Przymusowy ruch krecenia gtowa. Chory lezy w t6zku z konczynami zgietymi i przy-
wiedzionymi. We wszystkich 4 koriczynach bardzo wzmozone napiecie i wygoérowane
odruchy. Odruchy brzuszne 0. Obustronny objaw Rossolimo; Babinskiego i Chad-
docka tylko po prawej. Rozpoznanie: podejrzenie na sprawe guzowa lub chorobe
Alzheimera wzglednie Picka. Psychicznie chory przedstawia og6lne upoSledzenie
umystowe, ktore powoli przeksztatca sie w catkowite otepienie. W trakcie pobytu
w szpitalu traci stopniowo kontakt z otoczeniem, nie moéwi, nie reaguje. Przestaje
wstawaé z tozka, je karmiony #tyzka. Polyka bez zaburzen. Zanieczyszcza sie.
W czerwcu 1959 r. zaczyna wysoko gorgczkowac. 21. VI. 59 r. zejscie Smiertelne
wsrdod objawow niewydolnosci naczyniowej.

Rozpoznanie: Organiczne schorzenie osrodkowego uktadu nerwowego o cha-
rakterze zanikowym.

Wynik sekcji ogolnej (Dr Zaremba J.): Bronchitis mucosa. Fibrosis api-
cum pulmonum. Dilatatio cordis. Arteriosclerosis incipiens. Decubttus in regione
sacrali et trochanterica. Putrefactio.

Badanie makroskopowe moézgu. (Warszawa PAN 82/59). Wyglad ze-
wnetrzny bez zmian charakterystycznych. Na przekrojach czotowych istota biata
zmieniona, szaro-piaskowa, szkliscie potyskujaca, o spoistosci kauczuku. Brzegi ogni-
ska na obwodzie dos$¢ ostre, ograniczone zachowanymi ,,U — widknami”. W Kkierunku
ku okolicy centralnej i zwojom podstawy nasilenie procesu chorobowego jakby sie
zmniejsza. Zwoje podstawy i sama torebka wewnetrzna wydajg sie wolne od zmian.
W obrebie ptatow skroniowych wyrazniejsze sg zmiany po stronie lewej, w pozosta-
tych platach ksztattujg sie do$¢ symetrycznie. W ptatach potylicznych cala istota

Przypadek konsultowany przez prof. L. van Bogaerta.
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biata jest zmieniona, zachowane sg jedynie U — wiokna i kora. W otoczeniu rogow
tylnych widoczne jamki wypetnione zotawa, ptynng trescig. Uktad komorowy jest
symetryczny, miernie poszerzony. Pien moézgowy i moézdzek na przekrojach bez
zmian.

Rozpoznanie makroskopowe: Sclerosis diffusa Schilderi.

Badanie mikroskopowe: Do badania mikroskopowego pobrano skrawki
obejmujagce kore i istote biatg z ptatow czotowych, centralnych, ciemieniowych,
skroniowych, potylicznych oraz ze zwojoéw podstawy, pnia mézgowego i moézdzku.

Utrwalanie: formol i alkohol, zatopienie w celoidynie i mrozenie. Barwienia: kre-
zyl-violet (Nissl), Spielmeyer, Holzer, H.-E., Sudan IIl i IV, Bielschowsky.

Topografia procesu (barwienie Spielmeyera). W okolicy czotowej cata istota
biata ulegta demielinizacji zarobwno w czesci centralnej ptata jak i w osiach poszcze-
g6lnych zawojéw. Proces zatrzymuje sie badz to w pewnej odlegtosci od pogranicza
kory i istoty biatej (Ryc. 1) — wtedy przejscie pomiedzy tkankag zdrowsg i uszkodzong

Ryc. 1. Okolica czotowa. Rozlana demielinizacja zatrzymuje sie w okolicy
U-wibdkien. W obrebie pola zdemielinizowanego widoczna jest wysepka
mieliny lepiej utrzymanej. Spielmeyer. Lupa.

jest nieostre, badz tez na samych U—wioknach. W obrebie pola zdemielinizowanego
widoczna jest przy rogu komory kepka myeliny lepiej utrzymanej. Ten sam charak-
ter demielinizacji rozlanej utrzymuje sie w okolicy centralnej, tu réwniez granica
przejscia w okolice podkorowg jest nieostra, a zachowana istota biata jest znacznie
szersza niz linia wihasciwych ,,U” — witokien. W czesci przedniej ptata skroniowego
na poziomie ,,nucleus amygdalae” utrzymana mielina barwi sie z odcieniem popiela-
tym. W powigkszeniach mikroskopowych widoczne jest jednak obrzmienie i fra-
gmentaryzacja poszczegolnych ostonek.

Na tym dos¢ jednolitym tle odcinajg sie 3 wyrazne mate plaki (Ryc. 2) o ostro
cietych brzegach. Na poziomie rogu Ammona proces przybiera znowu charakter roz-
lany, obejmujac cale osi zawojoéw z pozostawieniem waskiego rgbka istoty biatej
pod kora.

Patologia Polska XIl1 — 4
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W obrebie zwojow podstawy rozpad mieliny ma znowu charakter nieciggty. Obie
torebki zewnetrzne sg zdemielinizowane catkowicie. Uderza utrzymanie sie dobrego
zabarwienia w commisura anterior. Torebka wewnetrzna w czesci gornej barwi sie
dobrze, podczas gdy jej odcinek dolny i $rodkowy zniszczony jest duzg plakg o brze-
gach nieostrych, zachodzaca na uktady widkien putamen i pallidum. Widoczna jest
takze pojedyncza osobna plaka w obrebie nerwu wzrokowego. Uktad widkien retro-
lentikulamych jest catkowicie zdemielinizowany (Ryc. 3). Zniszczenie mieliny w pta-
cie potylicznym jest analogiczne do obrazu w ptacie czotowym, z tym, ze wydaje sie
bardziej zaawansowane i jednolite.

Istota biata mdzdzku oraz ukiady ditugich drég w pniu barwig sie z odcieniem
szarawym, jednak poza wyrazniejszym zblednieciem drég piramidowych i jedng poje-
dynczg plaka w polu wiokien tukowatych wewnetrznych, nie stwierdza sie wiek-
szych uszkodzen.

W barwieniu na thtuszcz (Sudan Il i V) materiat sudanofilny nagroma-
dzony jest obficie na obwodzie pél zdemielinizowanych oraz w miejscach odpowia-
dajacych lepiej zachowanej mielinie. Natomiast w samym centrum pél catkowicie
odbarwionych stwierdza sie tylko nacieki przynaczyniowe typowych makrofagow
sudanofilnych. Nie spotyka sie tluszczu obojetnego w ostro cietych plakach, rozsia-
nych, majacych charakter zmian starszych. Pojedyncze makrofagi widoczne sg w po-
lach piramidowych. W polach rozpadu najbardziej nasilonego rozbiérka dokonywana
jest zaréwno przez makrofagi ruchome jak i glej komérkowy podporowy.

W obrazie Holzera glejoza wibdknista jest lustrzanym odbiciem demielini-
zacji ocenianej w obrazie Spielmayera. Jest ona najbardziej rozwinieta w polach
najbardziej zaawansowanego rozpadu. Wyijatek stanowi pod tym wzgledem com-
misura anterior, gdzie przy do$¢ dobrze utrzymanej mielinie wida¢ juz znaczny roz-
pleni wiokien glejowych. W okolicy skroniowej przewaza utkanie samej pilsni
glejowej, w pozostatych spotyka sie jeszcze bardzo duzo komodrek astrocytarnych.
W moézdzku zaznaczony jest rozrost gleju przy brzegu komory IV i przynaczyniowo;
w moscie i opuszce widoczne znaczniejsze zageszczenie w polach piramidowych.

Struktura procesu (Nissl i H.-E.). Gléwne zmiany strukturalne dotycza
istoty biatej. Polom rozlegtej rozlanej dymielinizacji odpowiadajg niezwykle obfite
nacieki komorkowe okotonaczyniowe oraz proliferacja mikro- i makro-gleju. Ta
ostatnia przedstawia wszelkie postacie olbrzymich, wielojgdrowych, czasem syn-
cytialnych skupisk astrocytéw tucznych oraz poszczegélnych komoérek hyperpla-
stycznych (Ryc. 4). Nacieki majg charakter wielorzedowych mufek, niemal wytgcznie
limfocytarnych, z przemieszka pojedynczych plazmatocytéw i makrofagéow (Ryc. 5).
Nacieki i rozplem sg najwybitniejsze na pograniczu pél demielinizacji i kory oraz
w obrebie wysp demielinizacji czesciowej. W czesSciach starszych, $rodkowych, prze-
wazaja postaci gleju regresywnego oraz znacznie ubozsze nacieki okotonaczyniowe.
W czesciach zawojéw zaoszczedzonych przez proces demielinizacji wida¢ znaczniej-
sze zageszczenie oligodendrogleju oraz pobudzonych astrocytow, jednakze bez wi-
docznej hyperplazji. W zwojach podstawy, srédmézgowiu i moscie, w ogniskach na
pograniczu istoty szarej i biatej rozplem gleju komdrkowego miesza sie ze wzglednie
dobrze utrzymanymi komaoérkami nerwowymi nie niszczac tych ostatnich. W korzon-
kach nerwoéw obwodowych, wychodzacych z opuszki wida¢ w kilku miejscach plaki
zageszczonych elementéw komérkowych ostonki Schwanna.

Nacieki zapalne okotonaczyniowe nie przekraczajg nigdzie pol demielinizacji.
W istocie biatej utrzymuja sie na granicy U— wiokien. Tam gdzie rozpad dochodzi
gteboko podkorowo, mozna obserwowaé¢ wzmozony rozplem glejowy w V i VI war-
stwie kory (gtébwnie w okolicy czotowej i potylicznej).
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Kora wszystkich ptatbw ma utrzymana strukture warstwowg. Komorki nerwowe
przedstawiajg rozsiane zmiany, badz to o charakterze chronicznego, badz to rzadziej,
ciezkiego schorzenia Nissla. Nie spotyka sie nigdzie opustoszen korowych ani figur
neuronofagii. Naczynia wiosowate sg przekrwione. Drobne tetniczki majg pobudzone
srodbtonki. W zwojach podstawy uderzajg tylko zageszczenia oligodendrocytéw we
widknach prazkowia. Poza tym komorki striatum, pallidum i thalamus sg wzglednie
nieuszkodzone. Dos$¢ duze zaniki komoérkowe widoczne sg w oliwie i nucleus den-
tatus, w ktérych komorki pozostate barwia sie pyknotycznie i zawieraja duze krople
lipo-pigmentu. Jadra nn. czaszkowych 1V, XII, IX, VIII i X przedstawiajg zmiany
komoérkowe zblizone do chronicznych przy zachowanej strukturze ogolnej ugrupowan.
W oponach widoczny zast6j naczyniowy, mierny obrzek oraz tu i 6wdzie nacieki
drobno-okraggtokomérkowc, przynaczyniowe i rozsiane, miernie obfite, przewaznie
bardzo luzne.

W obrazie Bielschowskyego stwierdza sie duze ubytki we widknach
nerwowych — chociaz proporcjonalnie mniej zaawansowane niz rozpad myeliny.
W polach znacznego rozpadu wiodkna sg pofragmentowane, wybarwione odcinkowo,
zwyrodniate. W plakach mniej zaawansowanych stan wiokien na ogét dos¢ dobry.

Streszczenie. U 35-letniego mezczyzny, pracownika fizycznego,
wystgpity objawy stopniowo narastajgcego otepienia psychicznego oraz
objawy piramidowe i pozapiramidowe rozwijajgce sie wyrazniej na prze-
strzeni ostatniego roku zycia.

W obrazie sekcyjnym moézgu stwierdza sie rozlegle, rozlane pola de-
myelinizacji, obejmujace w sposéb nieciaglty wszystkie platy, oraz w kilku
miejscach drobne, ostro ciete plaki, charakterystyczne dla stwardnienia
rozsianego.

W barwieniach komdérkowych i uzupetniajgcych, rozpadowi myeliny to-
warzyszy rozplem gleju komorkowego i widknistego, obfite nacieki za-
palne limfocytarne oraz obecnos$¢ produktow ttuszczowych sudano-dodat-
nich. Parenchyma mdzgowa jest zaoszczedzona.

Przypadek 2. Chora K. Z, lat 32 (obserwacja kliniczna Nr 2982/70) z Kliniki
Neurologicznej AM w Warszawie. Kierownik prof, dr I. Hausmanowa).

Choroba rozpoczeta sie w 20 roku zycia zaburzeniami wzroku i boélami pozagat-
kowymi, ktére trwaty Kilka tygodni. Po 2-letniej remisji, po porodzie ostabienie
prawej, potem obu kohczyn dolnych. W kontroli w r. 1952 stwierdzono niedowtad
obu konczyn dolnych, zniesienie odruchéw brzusznych, zbledniecie skroniowe tarczy
nn. wzrokowych. Przed 5-ciu laty zaburzenia psychiczne, otepienie, obojetnos¢
w stosunku do otoczenia .W poczatkach roku 1959 tetrapareza spastyczna, obok
zespolu moézdzkowego i zaburzen czucia glebokiego w palcach konczyn dolnych.
Na dwa dni przed zgonem w nocy seria napadéw drgawkowych, po ktérych chora
przeszta w stan $pigczkowy. Przewieziona do Kliniki Neurologicznej zmarta po
2 dniach (d. 9. Il. 1960 r.) nie odzyskawszy przytomnosci wsréd objawéw obrzeku
ptuc i niewydolnosci krazenia.

Rozpoznanie Kkliniczne: Sclerosis multiplex. Status epilepticus. Oedema
pulmonum. Insufficientia circulatoria.

Wynik sekcji ogdélnej: Pneumonia lobularis inferior bilateratts. Bronchitis
muco-purulenta. Hyperaemia passiva organorum.

25*
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Badanie makroskopowe mozgu: Caly moézg wybitnie zanikly o gtebo-
kich rowkach i ostrych zawojach. Na przekrojach poprzecznych istota biata w catosci
wasika, zapadajgca sig, do$¢ twarda. Uklad komorowy poszerzony. W istocie biatej
liczne, r6znego ksztattu i wielkosci oraz réznego zabarwienia ogniska demielinizacji,
pojedynczo rozrzucone w obrebie ptata czotowego, w okolicy przedczotowej i skro-
niowej zlewajace sie i zajmujace calg istote z pozostawieniem waskiego rgbka istoty
biatej pod korg. Dokola rogéw przednich mniej widoczne plaki, uktadajg sie w po-
staci ciemniejszych pasm. Ogniska roztozone mniej wiecej symetrycznie, ale ksztatt
ich nie jest jednakowy, w obu poétkulach (Ryc. 6). Na przekroju przez srédmézgowie
duza plaka odcinajgca nakrywke od konaréw. Rdzen na catym przekroju o wzmo-
zonej spoistosci i szarawym zabarwieniu — rysunek anatomiczny zatarty.

Rozpoznanie makroskopowe: Sélerosis multiplex ad sclerosem dijfu-
sam progrediens? Hydrocephalus internus ex vacuo. Oedema leptomeningum.

Do badania mikroskopowego pobrano skrawki z okolicy przedczotowej, czotowej,
skroniowej, ciemieniowej i potylicznej, obejmujace précz kory i duzy odcinek istoty
biatej, zwoje podstawy, srddmoézgowie, opuszke, mézdzek, 3 poziomy rdzenia. Utrwa-
lane formol. Mrozenie. Barwienie: Nissl (krezyl-violet), H.-E, Spielmeyer, Sudan IllI,
Holzer, Bielschowsky.

Badanie mikroskopowe: Topografia procesu (barwienie metodg
Spielmeyera). Przy ogladaniu skrawkéw w barwieniu Spielmeyera odnosi sie wra-
zenie, ze cala istota biala moézgu zostata uszkodzona. Na wszystkich skrawkach wi-
doczne sg rozlegte pola przejasnien mielinowych rozlewajacych sie w sposéb ciaglty
i dochodzacych az do granicy kory, z zatrzymaniem sie przewaznie na ,,U” widknach,
chociaz w niektérych partiach spotyka sie plaki przekraczajace te granice i zagtebia-
jace sie wyrazniej w kore. Ogniska tego typu rozlanego wystepuja najwyrazniej
w okolicy przedsrodkowej, skroniowej, ciemieniowej, przedczotowej. W sposdb mniej
wyrazny, rozlany przechodzg one potem w uklady wiodkien tgczacych formacje szare
podkorowe. Odbarwienie w tych polach jest niezupetne, mielina barwi sie szaro lub
popielato, odcinajac sie jednak wyraznie od ciemnego, prawidtowego zabarwienia
pasma zaoszczedzonego podkorowo. Na tym rozlanym tle wystepuja ostre plaki
0 brzegach cietych, odbarwione catkowicie lub prawie catkowicie (Ryc. 7) nie tgczace
sie ze sobg, rozsypane w sposéb charakterystyczny dla stwardnienia rozsianego.
Wida¢ je w bardzo duzej ilosci w okolicy przedczotowej, ciemieniowej, skroniowej
przykomorowe, mniej licznie w okolicy potylicznej, w torebce wewnetrznej, przy
glowie jadra ogoniastego, w putamen i pallidum, w $r6dmo6zgowiu, w opuszce w polu
drég piramidowych, w moézdzku. Wystepujg one takze na catej dlugosci rdzenia,
tu jednak tak obficie, ze przewaznie zlewajg sie ze sobg w rozlane pola demielini-
zacyjne, zaoszczedzajac jedynie niewielkie partie przekroju. Jako trzeci typ rozpadu
moznaby wymieni¢ drobniutkie plaki, majgce charakter zupetnie $wiezych, zacho-
dzace girlandowato na kore, przewaznie rozposcierajg sie one odnaczyniowo. W du-
zych powiegkszeniach mikroskopowych stwierdza s.ie w opisanych ogniskach wszystkie
stadia rozpadu mielinowego od lekkiego obrzeku ostonek, czesSciowej fragmentary-
zacji, nierébwnego zabarwienia az do zupetnego zniszczenia ostonek, z pozostawieniem
drobnych fragmentéw i kul.

Rozpad tluszczowy charakteryzujacy sie obecnoscia makrofagéw sudano-
filnych wystepuje w niewielkiej ilosci pdl, przewaznie w drobnych, niepeinych roz-
jasnieniach na pograniczu kory i istoty biatej. (Ryc. 8). W plakach ostro cietych,
zupetnie odbarwionych dezintegracja tluszczowa ulegta zakonczeniu, podczas gdy
w polach rozlegtych przejasnien obejmujgcych duze obszary ptatéw spotyka sie na-
gromadzenie komorek sudanofilnych tylko przynaczyniowo.
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W obrazie Holzera zageszczenie utkania widknistego wystepuje najwy-
razniej w starych plakach rozsianych o ostro cietych brzegach. Glejoza wibdknista
zaznaczona jest takze w polach demielinizacji niezupetnej, tu jednak rozkiad jej
jest nierbwnomierny z przewazajaca iloscig astrocytow widknistych nad utkaniem
pilsSniowym.

Struktura procesu (barwienie komoérkowe Nissl i H.-E.). Réznice w stru-
kturze komoérkowej sg najbardziej widoczne pomiedzy plakami podkorowymi, a po-
zostatymi roztozonymi w istocie biatej. Plaki ostro ciete i odbarwienia rozlane do-
chodzace do ,,U” widkien cechujg sie zageszczeniem glejowym, utworzonym gitéwnie
przez oligodendrocyty, ze wsp6tudziatem astrocytow, pobudzonych, ale bez wyraz-
nych cech hyperplastycznych. Oligodendroglej cze$ciowo zachowuje regularny uktad
widkien, czeSciowo jest nadmiernie skupiony lub rozepchniety nieréwnomiernie
przez wystepujacy tu i 6wdzie obrzek. W sumie sprawia jednak wrazenie, ze zage-
szczenie jego spowodowane jest zanikiem i obkurczeniem istoty biatej. Astrocyty
wystepuja gtéwnie w rozsiewach przynaczyniowych, gubiac sie potem nieostro w na-
gromadzeniach oligodendrogleju. Glejoza istoty biatej jest nieréwnomierna — wsze-
dzie wzmozona, miejscami jednak daje pola badZz to wzmozonego zageszczenia, badz
rozrzedzenia. Przynaczyniowo widoczne sg mierne nacieki zapalne, przewaznie lim-
focytarne (Ryc. 9), rzadko z domieszkg plazmatocytéw i makrofagéw. Plaki pod-
korowe natomiast majg znacznie obfitsze nagromadzenie komorek, z udziatem
astrocytéw tucznych i duzej ilosci gleju pateczkowatego. Nigdzie nie spotyka sie
glejowych komérek olbrzymich, wielojadrzastych. Poza plakami podkorowymi, caty
proces demielinizacyjny sprawia wrazenie do$¢ dawnego rozpadu o mocno zaawan-
sowanej organizacji bliznowej.

W obrebie formacji szarych widoczne sg uszkodzenia parenchymalne, przede
wszystkim w tych okolicach, gdzie proces rozpadu zachodzi na kore. Widoczne sg
przerzedzenia komoérkowe, zwilaszcza w zakresie Ill-ej warstwy. Komoérki nerwowe
wykazuja zmiany ischemiczne (status epilepticus) i ciezkie. W zwojach podstawy
wyrazniejszych zmian komoérkowych nie obserwuje sie.

W barwieniu metoda Bielschowsk yego stwierdza sie w polach
zdemielinizowanych mierne przerzedzenia wiokien nieproporcjonalnie mate w sto-
sunku do rozlegtych uszkodzen mieliny. Pojedyncze widkna sg obrzekle i pofra-
gmentowane.

Streszczenie. U chorej 32-letniej, choroba rozpoczeta sie przed
12 laty typowym dla stwardnienia rozsianego przebiegiem wieloognisko-
wym. Na 5 lat przed zgonem dotaczyly sie zaburzenia psychiczne. Zejscie
Smiertelne nastgpito na skutek stanu epileptycznego, zakonczonego sta-
nem $pigczkowym. W obrazie sekcyjnym moézgu stwierdza sie rozlegte
ogniska demielinizacyjne, czesciowo zlewajgce sie i zajmujgce calg istote
biata, czesciowo typowe plaki rozsiane. Wiele ognisk ma lokalizacje pod-
korowa. W obrazie komoérkowym ogniskom odpowiadajg zageszczenia
gleju komoérkowego o charakterze bliznowatym oraz miejscami mierne
nacieki limfocytarne przynaczyniowe.

Oba te przypadki stanowig do$¢ przekonywujacg ilustracje pokrewien-
stwa patogenetycznego stwardnienia rozsianego i rozlanego, aczkolwiek
cechy typowe dla jednej i drugiej postaci wykazujg w kazdym przypadku
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odmienne proporcje ilosciowe. Przypadek pierwszy charakteryzuje sie
obustronnymi, wzglednie symetrycznymi ogniskami rozlanej demielini-
zacji, zajmujacej cate ptaty, miejscami ostro zdemarkowanej na granicy
wiokien podkorowych, miejscami przechodzacej w tkanke zdrowa w spo-
sob bardziej rozlany i zatarty. W obrebie pol demielinizacji wida¢ niejed-
noczesnos¢ procesu w postaci kepek myeliny lepiej zachowanej. Nie-
ostros¢ granicy demielinizacji, niezupetna symetria, niejednolitos¢ pro-
cesu w obrebie jednego i tego samego pola stanowig momenty réznicowe
z leukodystrofia. Gwattowna reakcja astrocytarna w postaci komorek
glejowych olbrzymich, wielojgdrowych oraz obfite nacieki limfocytarne
Swiadczg o aktywnosci procesu w momencie zejscia $Smiertelnego. Glejoza
wioknista nadazajgca za procesem rozpadu ma charakter wtérny i repara-
cyjny. Typ rozpadu myeliny odpowiada ,nhormalnemu” przebiegowi de-
zintegracji do stadium ttuszczu obojetnego — co znowu rézni ten proces
od wielu postaci leukodystroficznych. Ten obraz mikroskopowy wraz
z przebiegiem klinicznym, odpowiadajagcym dos$¢ doktadnie 4 typowi Kli-
nicznemu Lhermitte’a pozwala na uzasadnienie rozpoznania klasycznej
choroby Schildera. Rownoczesnie jednak w obrazie mikroskopowym wy-
stepuja ostro dete plaki demielinizacji o charakterze nieciggtym, pato-
gnomiczne dla sclerosis multiplex. Maja one morfologicznie charakter
takze nie jednoczasowy: stare o0 zakonczonym procesie bliznowacenia
w placie skroniowym, swiezsze w jadrach podkorowych. Stosunek ilos-
ciowy plak rozsianych do pél rozlanej, ostro zdemarkowanej na linii U —
widkien, demyelinizacji, przemawia na korzys¢ stwardnienia rozlanego —
sclerosis diffusa.

Odwrotnie przedstawia sie sytuacja w przypadku drugim, gdzie prze-
bieg kliniczny, a takze i obraz makroskopowy decyduje o rozpoznaniu
stwardnienia rozsianego. Jednak na 3 lata przed zgonem zmienia sie prze-
bieg kliniczny, dotgczajg sie zaburzenia psychiczne, a w stadium ostatnim
napady epileptyczne — elementy nieobce przebiegowi sclerosis multiplex,
ale charakterystyczne raczej dla stwardnienia rozlanego. Natomiast obraz
mikroskopowy wykazuje wzajemne nakiadanie sie plak ostro cietych na
pola demyelinizacji rozlanej, wykazujgcej wszelkie cechy morfologiczne
stwardnienia rozlanego, aczkolwiek ten proces rozlegtego i nieograniczo-
nego rozpadu mieliny wydaje sie pOzniejszy, a w kazdym razie mnigj
zaawansowany. Charakter strukturalny pél demyelinizacyjnych jest od-
mienny w obu przypadkach. W pierwszym reakcje komdérkowe sg ostre,
wrecz gwattowne. W drugim, poza polami najSwiezszymi o0 umiejsco-
wieniu korowo-podkorowym (ktére tlumaczy ostatni okres Kkliniczny)
odczyn ma charakter czesciowo podostry, czesciowo chroniczny, blizno-
waciejgcy. Jednakowy jest w obu przypadkach charakter chemiczny roz-
padu mieliny.
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Ta forma przejsciowa sclerosis transitionalis nie nalezy bynajmniej do
wyjatkéw w patologii stwardnienia rozlanego. Poser i van Bogaert, jak
rowniez Torben Fog podkreslaja, ze w pismiennictwie kazuistycznym
choroby Schildera, liczagcym do roku 1956 — 105 przypadkow, doktadnie
przeanalizowanych mikroskopowo w 72 wystepowaly dodatkowe plaki,
klasyczne dla stwardnienia rozsianego. llos¢ tych spostrzezen przyczynita
sie do ostatecznego zakreslenia granic patologii wiasciwej choroby Schil-
dera. Nie mniej jednak wydawato sie nam interesujgce przedstawienie
petnego opisu obu powyzszych przypadkoéw réwnoczesnie, ze wzgledu na
ich wzajemny, narastajgcy charakter cech klasycznych dla jednej i dru-
giej postaci demielinizaciji.

Jeszcze jednym momentem zastugujgcym na podkreslenie jest wybitne
natezenie objawOw zapalnych w przypadku pierwszym. Topograficzne
powigzanie naciekéw okotonaczyniowych wytacznie z polami zdemielini-
zowanymi oraz niezmiernie obfity rozpad mieliny pozwalaja utrzymac ich
interpretacje symptomatyczng (Spielmeyer, Peters, van Bogaert, Poser
i van Bogaert, Lhermitte, Torben Fog i in.). Nie mniej jednak rozmiary
ich i nasilenie przekraczajg znacznie obraz, jakiego zwykto sie oczekiwac
we wtornej reakcji zapalnej. Taki jednak typ reakcji zaréwno okoto-
naczyniowej, jak i rozplemu glejowego odpowiada nagtemu przyspiesze-
niu przebiegu klinicznego. Podkresla ten fakt Lhermitte, twierdzac, ze
»hacieki okotonaczyniowe dominujg brutalnie w obrazie chorobowym
tylko w przypadkach o przebiegu raptownie prowadzacym do Smierci”.

Wydaje sie, ze z punktu widzenia morfologicznego nie ma dzi$ bardziej
uzasadnionych powodow, azeby watpi¢ o Scistej wspotzaleznosci sclerosis
multiplex i sclerosis diffusa. Natomiast okreslenie warunkow ich powsta-
wania oraz ewolucji ku formom mniej lub bardziej rozlanym lezy juz
poza zasiegiem badania czysto morfologicznego.

E. OcetOBCcKa, V. 3enbmaH, M. MoccakOBCKMU

MNEPEXOAHAA ®OPMA PACCEAHHOIO 1 AN®PY3HOINO CK/AEPO3A MOJIOBHOIMO
MO3rA

Copep>kaHue

ABTOpbI NMPeACTaBSAOT ABa HabMOAEHUSI ¢ MOP(OIOrMYeCKUMIN YepTaMu O6LLIMMU  A71S1
andpysHoro ckneposa LUunbgepa u tunmuHoro sclerosis multiplex.

B nepBom cnyyae, oTHOCALWMMCA K 35-1eTHEMY MY>KUMHe, Npeo6iafatoT YepTbl anddys-
HOro npouecca AeMUenNnHU3aLnN, B TO Xe BpeMsl Auddy3Hble NATHA BbICTynaloT oba-
BOYHO.

Bo BTOpoM cny4ae, y >eHLMHbl 32 neT npeo6nagana KapTUHA PacCcesiHHOro ckJie-
po3a, 0A4HaKO OTAeNbHble MOMs AeMUeNVUHU3aLMM NpuobpeTann audgy3HbIA XapakTep
OKOHUMBasACb He OCTPO/ rpaHuLeil Ha JIMHMK BOMOKOH Tuna U.
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B o6oux cfyuvasx pacnaf, >XUPOB WMeN CyAaHOMWU/bHbLIA XapakTep. 3T ciydan
ABNAIOTCA €eLle OAHVM MPUMEPOM TeCHOI CBs3U 060UX (hopM AemuenuHmusaummn. Ocoboro
BHUMaHWS 3ac/y>KMBaeT 06U/bHas peakuus FUH U NepuBacKy/sipHble UHEUALTPATbI
B MEPBOM C/ly4yae, KOTOpble OAHAKO aBTOPbl CUMTAIOT CUMMTOMATUUYECKMMU.

E. Osetowska, J. Zelman, M. Mossakowski

AN INTERMEDIATE FORM OF DISSEMINATED AND DIFFUSE SCLEROSIS
OF THE BRAIN

Summary

The authors present two cases with morphologic traits common to diffuse sclerosis
of Schilder's type and typical disseminated sclerosis.

In the first case, concerning a 35-year-old male, signs of a diffuse process of
demyelination predominated, while disseminated plaques occupied a secondary
position.

In the second case, that of a 32-year-old female, although the pattern of dis-
seminated sclerosis predominated, some areas of demyelination were becoming
diffuse, achieving the line of U-fibers with indefinite demarcation.

Both cases constitute new examples of thee strict relationship between both types
of demyelination. In both cases the lipid degeneration had a sudanophilic character.
The abundant glial reaction and perivascular infiltrations in the first case are.
noteworthy, but considered by the authors to be symptomatic.
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Ryc. 2. Plaka w okolicy skroniowej o ostro cietych brzegach. Spielmeyer.
Lupa.

Ryc. 3. Zwoje podstawy. Rozlana demielinizacja obu torebek zewnetrz-

nych i uktadéw widkien retrolentikularnych. Nieostre plaki pojedyncze

w torebce wewnetrznej. Ognisko demielinizacji w nerwie wzrokowym.
Spielmeyer. Lupa.
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Ryc. 4. Rozplem astrocytéw tucznych. Krezyl-violet. 600 X.

Ryc. 5. Okotonaczyniowa ,,mufka” limfocytarna. Dookota rozplem astro-
cytéw. Krezyl-violet. 300 X.
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Ryc. 6. Makroskopowy obraz mézgu w przypadku ll-gim.

Ryc. 7. Pole demielinizacji w przypadku Il-gim. Rozlane

odbarwienie dochodzace miejscami do U-widkien. Na tym

tle dwie ostro ciete plaki charakterystyczne dla stwardnie-
nia rozsianego. Spielmeyer. Lupa.
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Ryc. 8. Rozpad tluszczowy. Nagromadzenie przynaczyniowe makro-
fagow sudanofilnych. Rozsiane grudki tluszczu w astrocytach $rod-
tkankowo. Sudan I11. 300 X.

Ryc. 9. Nacieki okotonaczyniowe i rozplem glejowy w przypadku Il-gim.
Krezyl-violet. 300 X.





