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N E U R C P A T O L O G IA  P O L S K A  1964, r. 2 t. I

JERZY SZAPIRO

CEREBROVASCULAR INSUFFICIENCY AND COLLATERAL
CIRCULATION

THE ANTERIOR AORTO-CEREBRAL- CIRCLE

From the Neurosurgical Department, Medical Academy, Łódź 
Director: prof. dr J. Szapiro

A turn ing  point in the a ttitude to cerebrovascular disorders, which 
has been apparent in the last decade, did not omit terminology as 
shown by the introduction into everyday clinical language of the 
concept of cerebrovascular insufficiency (Corday, Rothenberg and P u t 
man, 1953). This was a result of a better understanding of the role 
of num erous factors of the na tu ra l history of cerebrovascular disease. 
It may be considered as a reaction against the previous ra ther common 
view that cerebrovascular disorders are due almost exclusively to 
occlusion of the cerebral a rte ry  or to the in terruption of the continuity 
of its wall. Definite progress in this respect was achieved when attention 
was called to the  frequency of extracranial localization of the noxious 
agent as a cause of cerebrovascular disease and to the role played 
by hemodynamic factors and their  influence on the efficiency of 
collateral circulation (Denny-Brown, 1951). This broadening of the 
morphologic scope and the inclusion of functional factors made it 
possible first cf all, to transfer the weight of the problem of ictus 
to the ante-ictal period, i. i., to transient ischemic attacks (Millikan 
and Siekert, 1955, Fischer, 1958) and then to look for a more adequate 
trea tm ent with emphasis on the prophylactic aspect.

The idea of cerebrovascular insufficiency (c. v. i.) was undoubtedly 
compatible w ith the opinion tha t in evaluating the etiopathogenesis 
of cerebrovascular disease, its course and clinical picture, its prognosis 
and choice of trea tm ent the role of the noxious factor should not be 
separated either from the features of the cerebral substrate or from 
the importance of the compensatory factor, i, e, the collateral circulation. 
Looking upon c. v. i. as a resu ltan t of the influence of noxious and 
compensatory factors, brought to the forefront the problem of patency 
of the arteria l tree  and of the associated blood pressure level. It was 
not at all easy to become accustomed in clinical thinking to the fact
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6 J. Szapiro

that these two elements were sometimes equivalent. However, a sudden 
fall or a prolonged decrease in the blood pressure level, as well as a 
marked slowing down of blood flow due to increased viscosity or to 
other factors increasing cerebrovascular resistance, from a physiological 
point of view may be almost equivalent to occlusion. From a m orpho
logic point of view this analogy is somewhat far-fetched. In this respect 
P o tter’s paper (1959) is particularly  instructive.

Although the idea of c. v. i. integrated progress in the field of 
cerebrovascular disorders, it would not be reasonable to be satisfied 
with this synthetic concept, which is certainly far from being precise. 
The c. v. i. is, in fact, a denominator, and its usefulness is not a reason 
for dispensing with a careful analysis of its elements. In this respect 
the problem of collateral circulation seems to be one of most im portant 
ones.

The efficiency of the collateral circulation depends mainly on the 
level of general blood pressure, on cerebrovascular resistance, and 
on the degree of patency of the channels leading from its sources 
to the region threatened by ischemia. The time factor, i. e. the  possi
bility of an early mobilization of the collateral circulation, is of 
considerable importance.

The final links on the way of the collateral circulation, in cases 
of deficient blood supply to a given brain region, are besides the 
penetrating arteries as well as the param edian and circumferential 
arteries — the meningeal anastomoses constituting a connection between 
the areas of the respective large cerebral arteries. These anastomoses, 
after a num ber of years, have again come to the center of interest 
due to the investigations of Van der Eecken and Adams (1953). The 
efficacy of their function depends both on the drawing action of the 
arterial tree in which the blood pressure is low due to occlusion of its 
parent trunk, and on the blood pressure in the patent cerebral arteries 
constituting a source of their blood supply. The motor power of the 
blood flow in the cerebral arteries is derived, in turn, from the internal 
carotid arteries and the vertebral arteries joining at the base of the 
skull in a large anastomotic circle. W hatever happens in those arteries, 
may to a marked degree determ ine the efficiency of the meningeal 
anastomoses and consequently the pa ttern  of c. v. i. Meanwhile, these 
arteries, inserted, so to speak, into the arterial system on the heart-to- 
-brain route, or more precisely between the arch of the aorta and the 
circle of Willis, did not arouse special interest for a long time, probably 
because of their  situation in the neck, which in relation both to the  
cardiovascular and to the cerebrovascular disease was sui generis 
a no-man’s land. Still less attention seems to have been given to the
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Cerebrovascular insufficiency 7

external carotid artery, as not directly participating in the brain blood 
supply during hum an extrafetal life. Although the past 25 years 
have brought about a definite change in the assessment of the role 
of the  in ternal carotid artery, it was not until very recent years that 
the  situation changed as regards the vertebral a rtery  and the external 
carotid a rte ry  (Millikan and Siekert, 1955, Hutchinson and Yates, 1956, 
Mount and Taveras, 1957, K rayenbühl and Yasargil, 1958).

The conviction of the considerable significance of extracranial 
elem ents among the factors determ ining the pattern  of the c. v. i. 
prom pted us to pay greater attention to the arterial circle for which 
the name of anterior aorto-cerebral circle or carotid circle was proposed 
(Szapiro, 1960), (Plate I, 1, 2, 3). The need of isolating this important 
part  of the arterial system arose from generally well-known data, 
presented in the following points:

1. M o r p h o l o g i c  a n d  p h y s i o l o g i c  c h a r a c t e r i s t i c s .  
The anterior aorto-cerebral circle is composed of the aortic arch, 
innominate artery  on the right, common and internal carotid arteries, 
proxim al parts of the anterior cerebral arteries and the anterior com
m unicating artery . It is thus formed for the most part by nearly 
sym m etrical elements; the co-called „dead point” is situated under 
physiologic conditions in the anterior communicating artery . This 
fact-resem bling to some degree the relations in communicating 
vessels — and the accessibility of the carotid arteries in the neck 
to palpation and compression, make it possible to control easily the 
behavior of the collateral circulation by causing its transient breakdown 
or mobilization by way of submitting one of the symmetrical segments 
of the circle to shortlasting compression (Matas test or carotid 
compression test — c. c. t.). This control may be achieved not only 
by observation of the patient’s behavior, but also by various auxiliary 
methods such as angiography, electroencephalography and opthalmo- 
dynamom etry.

From the physiologic point of view, an im portant fact is that apart 
from  the integral elements of the circle, as direct sources of the 
cerebral blood supply, there is situated in its area the carotid sinus, 
the significance of which in regulation of systemic blood pressure 
m ust not be overlooked.

2. F r e q u e n t  o c c u r e n c e  o f  p a t h o l o g i c  p r o c e s s e s  
i n  t h i s  a r e a  a n d  t h e  r o l e  o f  s u r g i c a l  p r o c e d u r e s  p e r 
f o r m e d  c o m m o n l y  i n  t h e  s p h e r e  o f  i t s  e l e m e n t s .  
In the area of the  anterior aorto-cerebral circle there may be found 
frequently  various lesions in the  form of aneurysms, thromboses,

http://rcin.org.pl



8 J. Szapiro

developmental anomalies and inflam m atory processes narrowing the 
lumen of the arteries, as well as the  carotid sinus hypersensitivity.

In the area of the elements of this circle m any procedures are 
carried out, such as carotid angiography, carotid ligation, throm b- 
embolectomy, arterial by-pass grafts, denervation of the carotid sinus, 
and finally intracranial operations in some cases of intracranial 
aneurysms. The aim of some of these procedures is to do away with 
the c.v. i., others may contribute to its development.

Thus, the anterior aorto-cerebral circle apparently  plays, an impor
tan t role in the etiopathogenesis of c. v. i., whereas the investigations 
concerning the behavior of the collateral circulation in this area may 
not infrequently be the basis for diagnostic and prognostic data, not 
without some influence on the choice of the method of treatm ent.

In our studies of this circle we have also taken into account the 
anastomoses between both external carotid arteries and between 
the external carotid a rte ry  and the homolateral ophthalmic artery. 
Owing to this fact, the role of the ophthalmic a rte ry  in consideration 
of the problem of the collateral circulation became ra th e r  obvious. 
It is by no means casual. The ophthalmic a rte ry  is situated in one 
of the main channels conducting blood to the brain. In cases of internal 
carotid artery  thrombosis visual symptoms sometimes precede the 
cerebral ones. In some cases of carotid occlusion the ophthalmic artery  
partly  constitutes a pathw ay of the  brain blood supply derived from 
the homolateral external carotid artery . Inasmuch in cases of patent 
internal carotid artery  pressure in the homolateral ophthalmic artery  
depends mainly on the blood pressure level in its parent artery , so in 
cases of internal carotid occlusion pressure in the hom olateral ophthal
mic artery  is also influenced by the collateral circulation. This fact, 
which may be reflected in the retinal a rtery  pressure deterrą*r~+ion, 
is not without significance in the evaluation of the role which the 
collateral circulation plays in the c. v. i. pattern.

Anatomic studies related to the area and the problem which is the 
subject of our interest were initiated by Elschnig (1893); m any years 
later they were renewed by Walsh and King (1942), and recently  by 
Shea (1956). In these experim ents the role of the ex ternal carotid 
a rte ry  as a potential source of brain blood supply — by way of the 
ophthalmic a rte ry  — was brought out clearly.

However, some details required fu rther  studies, particularly  with 
referrence to the selective importance of respective branches of the 
external carotid artery, as well as to the structu ra l features of their 
anastomoses with the branches of the homolateral ophtalmic artery  
and of the opposite external carotid artery. Thus, a series of experi
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Cerebrovascular insuffic iency 9

m ents was undertaken in which we attem pted to eliminate the possible 
channels of collateral circulation, while injecting the external carotid 
a rte ry  or its respective branches w ith preserved blood or with latex 
m edium  prepared according to Goetzen (1957). As a rule, the internal 
carotid artery  homolateral to the  injected vessel was excluded. Each 
experim ent was performed in two variants. First, the connection 
between the in ternal carotid arteries in the fragm ent included between 
both ophthalmic arteries was patent. Secondly, it was blocked by a clip. 
The time in which the injected substance reached both the homolateral 
ophthalmic artery  and the opposite one was measured. Only in a few 
experiments the injection method was combined with the corrosive one. 
Occasionally, radiographic verification was performed.

The results of these studies, reported  in detail elsewhere (Szapiro 
et al, 1962, Szapiro and Pakuła, 1963), offered ra ther greater m or
phologic possibilities than had been expected for the channels of 
collateral circulation leading from the external carotid artery  to the 
homolateral ophthalmic artery, as well as to the opposite one, by means 
of connections between both external carotid arteries (Plate I, 4). 
Certain anastomoses are characterised by an extensive continuum of 
vessels, formed by a plexus of small arteries of the nasal mucosa, 
the nasal septum, ethmoidal cells and m axillary sinus (Plate I, 7, 8). 
On the basis of the morphologic features of these plexuses, i. e. their 
density, cross section of the vessels, and their m ultilayered structure, 
it seems that they could be adequate as collateral channels for the 
blood stream flowing from the ex ternal carotid artery  to the homolateral 
as well as to the opposite ophthalmic artery. Among the homolateral 
anastomoses, a particularly  im portant role seems to be played by the 
m axillary artery  which may — by the way of the middle m enin
geal w ery as well as through the plexus-like anastomoses leading 
from the tem poral deep branches and from the sphenopalatine a rte ry— 
constitute a valuable source of collateral blood supply to the ophthal
mic artery  and indirectly, also to the brain (Plate 1, 5, 9). However, the 
role which the temporal superficial a rte ry  and the facial a rte ry  m ay 
play in this respect should not be underestimated. Namely, no diffi
culties were encountered in filling the cerebral arteries by injecting 
the latex medium into the superficial temporal a rtery  or into the 
facial artery, whereas the only channel leading blood to the brain 
was the ophthalmic artery. Setting a clip on the anterior communicating 
a rte ry  did not prevent the latex  medium injected into respective 
branches of the external carotid artery  from reaching in most 
experiments the vessels of the opposite cerebral hemisphere, apparently  
through the anastomoses between both external carotid arteries in the
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10 J. Szapiro

neck and face (Plate I, 6). Here the role of the m axillary  arteries 
proved also to be considerable, as confirmed by experim ents in which 
the time of filling w ith the injected fluid of the ophthalmic arteries 
was determined. (Table 1).

The results of the anatomic experiments pointing to the abundance 
of morphologic channels leading from the external carotid a rte ry  to the 
ophthalmic artery, and indirectly to the brain, a re  in full agreem ent 
with phylogenetic and ontogenetic data recalled recently by Brain 
(1957). The fact, that the appearance of the latex medium in the 
brain arteries in the anatomic studies not only reflects the physical 
laws of fluid flow in patent tubes, but that they may also constitute 
an experim ental model of blood flow under certain pathologic con
ditions, is verified by angiographic data. Among these we could find 
only one case in which carotid angiography carried out in a patient 
with an internal carotid thrombosis revealed filling of both external 
carotid arteries, of the ophthalmic artery  and finally of the syphon 
of the internal carotid a rte ry  (Tatelman, 1960). However, the num ber 
of reported cases of internal carotid a rte ry  thrombosis in which 
homolateral angiography revealed filling of the carotid syphon and 
of the cerebral arteries through the ophthalmic a rte ry  is increasing 
each year (Plate II, 1—4). Attention should be paid in those cases 
both to the ra ther late appearance of such a picture, namely in the 
period not shorter than  6 weeks after the ictus, and to the lack of 
correlation — in some patients — between the angiographic evidence 
of mobilized collateral circulation and the neurologic deficit. Since, 
a t least in some cases, there is no evidence of cerebral embolism 
as a cause of this deficiency, the lack of correlation seems to be 
a result of insufficient possibilities of immediate mobilization of the 
collateral circulation through the anastomoses between the external 
carotid a rte ry  and the homolateral ophthalmic one. This becomes fully 
understandable when considering th a t  those connections, which in 
phylogenesis and ontogenesis play an im portant role in supplying blood 
to the retina and the brain, lose it during hum an extrafeta l life, 
regaining it only in such cases of homolateral internal carotid artery  
thrombosis, in which there  are present simultaneously occlusive disor
ders or disturbances of blood flow in other, more natural, channels 
of the collateral circulation. In contrast to the system with ra ther  
stable equilibrium between the branches of the external carotid a rte ry  
and of the ophthalmic artery, where the place of equalized pressures 
is, under normal conditions, a „dead fragm ent” comprising a great 
deal of plexuses of long narrow  arterioles — the system of the 
internal carotid arteries is connected by a short, most often single,
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Cerebrovascular insufficiency 11

vessel, and the „dead point” situated there may easily be displaced. 
This is ra ther typical for a system with a much greater degree of 
instability, most adequate for an adaptation to changing conditions 
of environment; this is why the connection of both internal carotid 
arteries by way of an anterior communicating artery  is the most 
na tura l channel of collateral circulation.

The analysis of the function of this channel, ra ther simple in 
relation to its anatomic and even physical features, becomes much 
more difficult facing the dynamics of the cerebrovascular disorders, 
encountered clinically. The disclosure of the characterics of the 
behavior of the internal carotid arteries system in individuals with 
retained patency of this system, constitutes a pattern, which may be 
a basis for comparison with data obtained in cases of occlusion situated 
in the area of the anterior aorto-cerebral circle.

In establishing these patterns an especially great role was played 
by angiographic examinations, which enable to visualize the fact that 
the independency of the system of each internal carotid artery, revealed 
as a rule during routine angiography, is relative, as may be easily shown 
with the use of the carotid compression test.

In cases of internal carotid occlusion this latent interdependence 
is clearly apparent during a shortlasting breakdown of the collateral 
circulation, which may occur either as a result of compression of the 
opposite carotid artery  (Webster and Gurdjian, 1958) or of a drop in 
general blood pressure (Shanbrom and Levy, 1957). It is self-evident 
tha t with either of these mechanisms there appears in the channels 
of the collateral circulation a local fall in blood pressure and a slowing 
down of its flow, which produce characteristic transient clinical 
symptoms, namely absence, epileptic fits, transient blindness and/or 
hemiparesis and definite changes in ihe eeg records. This effect of the 
hemodynamic factors occurs provided the channels of the collateral 
circulation are actually patent.

The conclusions draw n from the above data concerning both the 
general significance of the collateral circulation and the facility of the 
shifting of the blood from one in ternal carotid artery  to the opposite 
carotid tree are familiar to every clinician. Yet the angiographic 
examinations carried out in cases of occlusive lesions threw  more 
light on the characteristics of these phenomena. The angiographic 
evidence of the collateral circulation is based not only on the changes 
in the spatial dimensions, but also cn time factor, showing the filling 
of the arteries not in their appropriate phase. As to the spatial data, 
they refer sometimes to the dilatation of the lumen of the arteries 
constituting the channels of the collateral circulation, but most often

http://rcin.org.pl



12 J. Szapiro

they are manifested by a displacement of „dead points” in the Willis 
circle or by filling with contrast medium of „dead fragm ents” between 
the tributaries if the cerebral arteries (Plate III, 1— 10).

In general, any of the above-mentioned deviations from the so-called 
normal angiographic picture m ay be looked upon as evidence of an 
occlusion or of an anomaly, resp. of a disorder of the blood pressure 
or blood flow in a definite part  of the arterial system. This often 
faithfully  reflects a pathologic condition existing before angiography, 
but in some cases it m ust be considered ra ther as a resu ltan t of this 
condition and of the sometimes m arked influence of the factors 
accompanying this procedure, namely changes in the blood pressure 
level, vasospasm and even the strength of the contrast medium 
injection. For this reason the angiographic data should be cautiously 
in terpreted  in this respect. And so, if one takes as an example the 
filling of the basilar a rte ry  during carotid angiography, this picture 
may in some cases only be a reflection of an occlusion or insufficiency 
of this artery; it m ay also accompany an occlusion of the anterior 
or middle cerebral a rtery  as a manifestation of the collateral circulation 
being mobilized (Wygodzka-Lipska and Szapiro, 1960), or it may occur 
in cases of such a great decrease in the blood pressure and, or of the 
cerebrovascular resistance, that the strength  of the injection is able 
to cause a shift of the dead point in the posterior communicating 
a rte ry  (Zaclis and Almeida, 1957).

But even when the angiographic evidence reflects precisely the 
pathologic condition in the arteria l system not influenced by the 
examination itself, a lack of correlation between the angiographic 
p icture  and the clinical one m ay be observed. It may be due to the 
fact that angiography is performed in one patient only once, or at 
most two or three times, showing definite morphologic disturbances, 
which are not necessarily simultaneous with the circulatory disorders, 
being a cause of neurological deficit. This is why some elements 
of the dynamics of the collateral circulation may not be verified by 
angiography.

Hence, recourse to ophthalmodynarnometric examinations, both in 
respect of the estimation of an actual efficiency of the collateral 
circulation in each period of the disease and as to the possibilities of 
draw ing general conclusions, seems to be especially promising. The 
retinal a rtery  pressure (r. a. p.) determination is, primarily, suffi
ciently precise and safe, and may be carried out in one patient as 
m any times as necessary, almost regardless of his condition. Secondly, 
this examination refers to the paired arteries which are so situated 
in relation to the anterior aorto-cerebral circle, tha t — w ith its
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elem ents patent — a shortlasting blood pressure drop in one of its 
parts proximal to the ophthalmic artery  is reflected by them as if by 
scales of a balance: on the side „encum bered” by tha t pressure fall, 
evoked for example by the c. c.t., the r. a. p. drops, but it rises on the 
opposite side. In cases of longlasting occlusion such as carotid th rom 
bosis or carotid ligation the aroused difference between the r. a. p. 
levels may deepen, stabilize or vanish, depending on the efficiency 
of the  collateral circulation. This behavior of r. a. p. enables one not 
only to evaluate by routine ophthalm odynam om etry the actual condition 
of the retinovascular insufficiency — a phenomenon not without signifi
cance in the estimation of the c. v. i. — but also to isolate in this 
resu ltan t the data concerning both the noxious agent and the collateral 
circulation, while performing simultaneously r. c. t.

Two limitations must be borne in mind. The isolation of the anterior
aorto-cerebral circle is only relative. It is then necessary to be aware
of certain simplifications, such as, for instance, not taking into account 
the im portant role of the vertebral-basilar system as a source of collateral 
circulation. Another possible inaccuracy, associated with the fact that 
the blood pressure in the elements of the anterior aorto-cerebral 
circle depends on the general blood pressure level, can be easily 
prevented by referring each r. a. p. record to the simultaneously m ea
sured general blood pressure level which, particularly  during c. c. Ł, 
changes.

The increased interest in r. a. p. determination has been a result 
of the recognition of its adequacy in two groups of cases of carotid 
occlusion (Thomas and Petrohelos, 1953, Heyman and al, 1957, Van 
Allen and Blodi, 1958, Hoyt, 1959, Hollenhorst, 1959, Croll and al, 1960). 
One of these concerns internal carotid thrombosis, in which the 
criterion of the usefulness of this diagnostic method ought to be, 
according to prevailing views in the literature, the disclosure of a marked 
difference in the r. a. p. levels in both eyes. In the second group, 
comprising the cases of the common and/or internal carotid ligation, 
the significance of ophthalmodynamometric examination lies not in the 
diagnostic aspect, but ra ther in the choice of a method of trea tm ent
and of evaluation of its results.

However, already Rintelen’s observations (1938/39) which showed 
that r. a. p. decrease may be detected in innominate artery  occlusion, 
and those of Miletti (1946), who drew attention to the usefulness of 
ophthalmodynamometry in cases of in ternal carotid thrombosis with 
equal r. a. p. levels in both eyes, heralded the possibility of making 
use of this examination in a much wider scope.
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In our investigations, tending to a more detailed analysis of this 
problem, Sobański’s ophthalm odynam om eter was used, which-owing 
to its great sensitivity and to the introduction of additional scales — 
enables one to determine both low and high values of blood pressure. 
These studies pertain  m ainly to cases of perm anent or transient 
occlusion of the internal carotid a rte ry  or the sources of its blood 
supply, namely thrombosis or ligation. There were also examined 
cases in which the occlusion was located distally to in ternal carotid 
artery , although still in the  area of the anterior-cerebral circle, for 
instance, in the anterior cerebral artery. As the control group, patients 
were chosen in whom the occlusion was located beyond this circle, 
or individuals with paten t arterial system. Detailed reports of these 
examinations were referred  to previously (Szapiro and Świetliczko, 1960, 
Świetliczko and Szapiro, 1960; Świetliczko and al, 1960; Świetliczko 
and Szapiro, 1961; Świetliczko and al, 1961; Świetliczko, 1962; Szapiro 
and Świetliczko, 1963).

These investigations showed that ophthalm odynam om etry proved 
adequate not only in cases w ith  a marked difference in the r. a. p. 
in both eyes, but also in those with equalized r. a. p. levels; fu rthe r 
more the scope of its usefulness appeared not to be limited only to the 
traditional area of the carotid artery.

Thus, unilateral decrease in the r. a. p. m ay be observed in cases 
of occlusion localized in the homolateral innominate, common or 
in ternal carotid artery  proxim ally to the ophthalmic branch, and 
finally, in the ophthalmic or in the central retinal artery . Establishment
of the  exact localization depends on correlation of the ophthalmody-
namom etric data with the clinical picture, particularly  w ith  the 
estimation of the blood pressue and/ or the pulse rate, as measured 
on the superficial temporal, carotid and radial arteries, and with 
the changes in the eye fundus (Plate IV, 1).

Concerning the group of cases in which an equal r. a. p. in both 
eyes was found, the establishment of the presence and the localization 
of occlusion is dependent on the simultaneous use of the c. c. t. Thus, 
the  c. c. t. performed in patients with an occlusion situated beyond 
the anterior aorto-cerebral circle, for instance in the middle cerebral 
a rtery , causes — as in healthy individuals — a fall in the r. a. p.
on the compressed side, but a rise cn the opposite side (Plate IV, 2).
Furtherm ore, in cases of occlusion situated in the segment of the 
an terior aorto-cerebral circle included between the opthalmic arteries, 
for instance in the term inal part  of the internal carotid a rte ry  or 
in the  proximal part  of the anterior cerebral artery, a compression 
of e ither carotid artery  results  in a fall in r. a. p. on the compressed
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side, w hereas the r. a. p. level on the opposite side does not change 
(Plate IV, 3). Finally, in cases of occlusion of the internal carotid 
a rte ry  or of the sources of its supply, compression of the opposite 
carotid artery , which in most cases is a main channel of the collateral 
circulation, causes a fall in r. a. p. in both eyes (Plate IV, 4) (Świet- 
liczko and Szapiro, 1960; Lowe and Stephens, 1961; Segał and al, 1961). 
In  cases of suspected internal carotid thrombosis in which the results  
of the r. a. p. determination during compression of the opposite carotid 
a r te ry  are  not sufficiently convincing, the correct diagnosis may be 
reached by compression on the side homolateral to the probably 
occluded one. Thus, in one case, referred  to previously (Swietliczko 
and al, 1961), one could observe during the c. c. t. performed on the 
side of suspected thrombosis the homolateral optic disc turning 
distinctly  pale and the retinal arteries collapsing; such behavior seemed 
to indicate clearly that the homolateral external carotid artery  was 
the m ain source of the collateral circulation (Plate IV, 5).

The above-mentioned results show tha t the usefulness of ophthal
modynam om etry fulfilled with advantage the hopes formerly en te r 
tained. W ith the use of c. c. t. the role of these examinations was 
apparently  enhanced, giving insight into the actual state and abilities 
of the collateral circulation. This fact is well-known to neurosurgeons 
who m ake use of these abilities of the r. s. p. determination in cases 
of carotid ligation, in which both the efficacy of the procedure and 
the preventing of postoperative complications depend on an exact 
estimation of the conditions of the collateral circulation (Heyman and 
al, 1957, Van Allen and Blodi, 1958, Szapiro and Swietliczko, 1960, 
Heym an and al, 1960). The significance of the ophthalmodynamometric 
data goes, however beyond the practical aspect, as they may also 
suggest some general conclusions, particularly  when put together w ith 
other auxiliary examinations.

First of all, they drew attention to the presence of an occlusive 
lesion or of a disturbance in the blood flow in the collateral circulation 
channels as implicating in a considerable degree the pattern  of the 
c. v. i. Thus, in some cases of carotid occlusion with persistent diffe
rence in the r. a. p. in both eyes contralateral carotid angiography 
showed filling of the carotid system on the side of the injection only; 
in some other cases with a unilateral decrease of the r. a. p. the crossed 
circulation was, in fact, revealed, but one could observe a m arked 
narrowing of one of the arteries, connecting the internal carotid 
arteries. (Plate IV, 6).

In turn , it became apparent that patency of the collateral circulation 
channels m ay by no means be considered as a guarantee of its efficacy.
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Thus, angiography of the carotid a rte ry  opposite to the occluded 
one, performed in some cases in which the equalization of the r. a. p. 
in both eyes occurecf after a long period of time, failed to reveal 
any sign of occlusion of the collateral circulation channels; further 
evidence of this fact was the immediate fall in the r. a. p. on the 
side of occlusion on compression of the opposite carotid artery, as well 
as immediate re tu rn  to normal after cessation of this test. Since it was 
possible to exclude in the history of those cases embolism of the 
retinal a rtery  or even vasospasm, a hemodynamic mechanism should 
be considered as the only possible explanation of this phenomenon. 
It seems that this delayed coming into action of the compensatory 
factor indicates, on the one hand, a possibility of an initially existing 
and slowly subsiding disturbance of the relation between the blood 
pressure and the cerebrovascular resistance — which fact is fully 
understandable in cases of a thrombosis — and, on the other hand, 
it points to the ability of the collateral circulation to be trained.

The ophthalmodynamometric data seem to support the opinion 
concerning the essential role of the collateral circulation, suggesting 
that in cases of internal carotid a rte ry  thrombosis, which is, in fact, 
a general vascular disease w ith a predilective localization of the main 
lesion, the least danger-although it sounds paradoxical — is likely to 
threaten  the patient on the part of the occlusion itself. In fact, with 
adequate blood pressure level, normal cerebrovascular resistance and 
retained patency of the collateral circulation channels, the occlusion 
of the internal carotid a rte ry  uncomplicated by embolism or propa
gation of the thrombus, should be symptomless. However, both the 
frequency and the num ber of these noxious factors, even if they occur 
only in the channels of the collateral circulation, induce as a result 
of their sumation with the basic occlusive lesion, a real isolation 
of such im portant arteries for the brain and retina blood supply as the 
middle celebral a rtery  and the ophthalmic artery ; the ischemic con
dition, created in this way, is obviously similar to that produced by 
embolism situated in one of these „final arteria l common paths” .

This fully corresponds to the view, represented by Denny-Brown 
(1960), according to which both factors, mechanical and hemodynamic, 
may be responsible for the appearance of visual and/ or neurologic 
symptoms, particularly  in their  transient form. The experim ental studies 
(Denny-Brown and Meyer, 1957) and anatomopathologic data (Zülch, 
1961) indicate the possibility of an ischemic focus in the brain  tissue 
developing in the absence of occlusion in the cerebral arteries. The 
ophthalmodynamometric evidence seems to confirm ra th e r  unam 
biguously the role of hemodynamic mechanism in causing ischemic

http://rcin.org.pl



Cerebrovascular insufficiency 17

symptoms. This is not only the question of the facility of arising 
and subsiding — in cases of internal carotid thrombosis, in which 
the opposite carotid artery  is transiently  compressed — of so notable 
a sign of retinovascular insufficiency as the decrease in r. a. p. The 
ophthalmoscopic picture of the eye fundus found in cases of transient 
blindness m ay serve as a valuable supplementation of the ophthal- 
m odynamometric data. In fact, this picture is not in all cases compa
tible w ith  the diagnosis of embolism or vasospasm. Although m any 
£ases, and particularly  the case of Fischer (1959), provingly confirm 
the role of microembolic mechanism, some counter-evidence speaking 
in favour of the hemodynamic factor may be taken from cases, in 
which such an ophthalmoscopic picture was not found. (Hollenhorst, 
1959, Crśvasse and al, 1958; Świetliczko and Szapiro, 1963).

O ther argum ents casting some doubt on the hemodynamic mecha-- 
nism as a possible cause of transient ischemic attacks are not so 
convincing as m ight appear. Particularly, the most popular argum ent 
of the opponents of the hemodynamic hypothesis, namely the non- 
-simultaneous occurrence of transient blindness and of transient hemi- 
paresis, is not irrefutable. Not enough heed in this respect is paid 
perhaps to the  various influence of the collateral circulation and the 
different features of the tissue substratum  in relation to the brain 
and to the retina. The non-simultaneous occurrence of transient visual 
and neurologic symptoms may, in fact, be a result of a various degree 
of sensitivity of the retina and the given part of the brain to anoxia 
resp. of different oxygen reserve of these tissues. One should also 
not underestim ate the fact, th a t the blood flow and the arterial pressure 
in the branches of the ophthalmic and one of the cerebral arteries, 
as the direct sources supplying oxygen to the retina and the brain, 
m ust not at all be equal. This inequality may be a result of a different 
caliber of these branches, of a different angle of branching and of 
a various degree of narrowing of the collateral circulation channels, 
caused by developmental anomalies or lesions of arteriosclerotic origin.

The problem remains open to discussion, but nevertheless the 
mechanistic theory  of the transient symptoms, in spite of a further 
accumulation of a num ber of argum ents speaking in its favour as 
regards both embolism and the vasospasm (Kłosowskij, 1959, Kreidler, 
1959), contradicts m any facts and looses its exclusiveness, making 
room for the hemodynamic hypothesis (Alajouanine and al, 1960).
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J. Szapiro

NIEDOSTATECZNOŚĆ KRĄŻENIA MÓZGOWEGO A KRĄŻENIE OBOCZNE 
KRĄG AORTALNO-MÓZGOWY PRZEDNI

Streszczenie

Przedmiotem zainteresowania autora jest zagadnienie krążenia obocznego  
w  przypadkach niedostateczności krążenia krwi w  mózgu. Wyodrębnia on —  
jako teren badań — jeden z obszarów tętniczych zawartych między łukiem  
aorty a kołem tętniczym mózgu — pod uprzednio zaproponowaną nazwą kręgu  

aortalno-mózgowego przedniego. Rola tego kręgu w  etiopatogenezie zaburzeń krą
żenia krwi w  mózgu oraz szczególna dostępność jego elem entów dla badania  
zachow ania się krążenia obocznego, czyni z niego teren mogący być przedmiotem  
płodnego zainteresowania kardiologów, neurologów, kardiochirurgów i neuro
chirurgów.

Badania anatomiczne, przeprowadzone w  zakresie e lem entów tego kręgu, 
wskazują na bogactwo morfologiczne dróg krążenia obocznego wiodących od 
tętn icy  szyjnej zewnętrznej do oka, a pośrednio do mózgu. Cechy strukturalne  
tych  dróg wskazują, że w  przypadkach zakrzepicy tętnicy szyjnej w ewnętrznej  
stanow ić one mogą rezerwowe źródło zasilające ukrwienie mózgu, skoro zawodzą  
inne bardziej naturalne źródła krążenia obocznego.

Najbardziej naturalna droga krążenia obocznego, wiodąca przez połączenie  
tętnic szyjnych w ewnętrznych za pośrednictwem tętnicy łączącej przedniej, posiada  
cechy układu o chwiejnej równowadze, względnej niezależności i utajonej w spó ł
zależności, a w ięc cechy zabezpieczające stosunkowo najlepsze przystosowanie  
do zmiennych w arunków  otoczenia. W określaniu dróg i zachowania się krą
żenia obocznego w  patologii klinicznej bardzo użyteczne są badania angiogra
ficzne. Wskazują one na to, że krążenie oboczne realizuje się przez przesunięcie  
tzw. „martwych punktów ” i „martwych odcinków” między poszczególnymi ukła 
dami tętnic i źródeł ich ukrwienia oraz przez poszerzenie kanałów tętniczych  
wiodących od źródła krążenia obocznego w  kierunku miejsca upośledzonego  
ukrwienia. Stwierdzenie tych przesunięć nie zawsze jednak jest patognomoniczne  
dla danego umiejscowienia niedrożności, ani też dla samego faktu niedrożności, 
czy też nawet dla uprzednio istniejącego zaburzenia krążenia, ponieważ warunki 
towarzyszące badaniu angiograficznemu mogą w yw ołać  zakłócenia w  stanie układu  
naczyniowego, a w tedy obraz angiograficzny jest tylko odzwierciedleniem w yp ad 
kowej tych zakłóceń i stanu poprzedzającego angiografię.

Wyraźny nieraz brak korelacji między obrazem angiograficznym w ykazują 
cym dobrze działające krążenie oboczne a obrazem neurologicznym, wykazującym  
duże ubytki czynności, związany jest —  po wyłączeniu  obecności zatoru do tętnicy  
mózgowej — z tym, iż angiografia w ykazuje zmiany morfologiczne bynajm niej  
nie równoczasowe z zaburzeniami krążenia, które do tych ubytków  doprowadziły,  
jako że w ykonyw ana byw a tylko sporadycznie.
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Zachodzi w ięc  konieczność odwołania się do badań, które w  sposób ścisły  
i jednocześnie bezpieczny, a w ięc umożliwiający wielokrotne badanie, ponadto  
zaś nie zakłócający stanu układu krążenia, mogłyby pomóc w  ocenie aktualnego  
stanu i możliwości krążenia obocznego oraz jego w pływ u na obraz n iedostatecz
ności krążenia krwi w  mózgu. Tego rodzaju warunki spełniają badania ofta lm o-  
dynamometryczne, których szczególną właściwością jest to, że pomiary odnoszą się  
do odcirka tętniczego, który będąc położony na drodze jednego z najważniejszych  
źródeł tkrwienia mózgu, jest jednocześnie — w  przypadku niedrożności tego  
źródła — miejscem , na które oddziaływa przepływ krwi podążającej od źródeł 
krążenia obocznego.

Toteż zrozumiałe jest, że oftalmodynamometria okazała się niezmiernie  

pomocna metodą nie tylko w  przypadkach, kiedy występuje wyraźna różnica  

w  pozicmie ciśnień w  tętnicy środkowej siatkówki obu oczu, ale i w  tych, 
w  których w ydolne krążenie oboczne doprowadziło do wyrównania ciśnień. 
W przypadkach tych, dzięki wyłączeniu — poprzez próbę Matasa — zasadniczej 
drogi krążenia obocznego, można ofta]modynamometrycznymi badaniami w ykryć  
zamaskowane ognisko niedrożności.

Korelacja danych oftalmodynam ometrycznych z oftalmoskopowymi i angio 
graficznymi może nasunąć również pewne wnioski natury ogólniejszej. Badania te 
zdają si? w skazyw ać na to, że zaburzenia ciśnienia krwi lub jej przepływu  
w  droga:h krążenia obocznego mogą izolować w espół z podstawowym  ogniskiem  
niedrożmści „końcową wspólną drogę” tętniczą wiodącą do określonej połaci 
mózgu i siatkówki; powstające niedokrwienie może być równoważne z tym , 
które spowodowane jest skurczem naczyniowym lub zatorem. Wzmacnia to' 
pogląd głoszący, że w  powstawaniu przejściowych objawów niedokrwienia mogą  
odgrywa: rolę zarówno czynniki mechaniczne, jak i hemodynamiczne. Dane  
przemaw.ające przeciwko którejkolwiek z tych hipotez nie są przekonywające.

E. Ulannpo

. CCCyßHCTAfl HEÄOCTATOHHOCTb M03TA H KOJTJIATEPAJlbHOE
KPOBOOBPALUEHHE

nEPEÄHEE A0PTA/IbH0-M03r0R0E KO/lbLIO

CoiiepjKaHHe

B HćCTOHiuefi padoTe aETop 3anHMaeTCH BonpocoM Ko.n.aaTepajibHoro KpoBOOÓpa- 
meiiHH B CJiy^aHX HPflOCTaTOMHOCTH M03POBOrO KpCBCIOÓpameHHH. K aK  TeppHTOpHH 

HccjieAOBaniH Bbi^eJineicH npocTpaHCTBo 3aMKHyroe Me>KAy wyroił aopTbi h apiepH- 

a^ibHbiM ip yro M  Moara rrozi paHee npe/yio>KeHHbiM H33BanHeM ncpe/iHero aopTajibHO- 

-M03r0B0rc KOJibua Pojib 3Toro Kojibua b 3THonaTorene3e HapyineHHH KpoBooópameHHH 

rojiOBHoro M 03ra h  ocoóaa aoeryriHocTb e ro  s jic m c h t o b  Hcc;ie,zi.0BaHHH KOJiJiaTe-

pa^bHoro KpoBooópameHHH, otboaht eMy ocoóoe MecTO, jvih Hcc^eAOBanHft 3aHHTe- 

pec0BaHH0<TH KapÄHOJioroB, HenponaTOJioroB, K apano- h HeiipoxupyproB . AHaTOMHMecKne 

HCCJiefloeaiHH, npoBe^eHHbie HaA 3.ieMeHTaMH SToro Ko/ibua yKa3biBaiOT Ha MopcjDOJio- 

THqecKoe i3 o 6 h jih c  KOjuiaTepa.nbHbix n y re ii Be^yuiHK cohhoh HapyjKnoft ap iepH H  k  r j ia 3 y  

a nocpefltTBeHHO k M 03ry . C rpyK Typrib ie  0C0 6 eHH0CTH 3THx nyTeii yKa3biBaiOT Ha to ,
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4t o  B c j i y ^ a e  t p o m 6 o 33  B H y rp e H H e f t  c o h h o h  a p T e p n n  o h h  M o ry T  H BjiHTbcn pe.3epBHbiM 

h c t o h h h k o m  oóecneH H B aio iu .H M  K p0 B0 CH a6 >KeHHe M0 3 r a ,  ecjiH A p y r n e ,  6ojiee H a T y p a j ib H b ie  

HCTOHHHKH KO^JISTepSJIbHOrO K pOBOOÖpameHHH OKaJKyrCH HeAOCTaTOHHbIMH.

HaHÖojiee HaTypajibHbin nyTb KOJUiaTepajibnoro KpoBooópameHHH, npoxoAHiiiHH 

qepe3 coeAHHeHHe BHyrpeHHHX cohhmx a p T e p m i  MejKAy co6 oh nocpeACTBOM n ep e A H e i i  

coe^HHHiomeH aprepiiH hocht xapaKTep cncTeMbi c HeycTOHHHBbiM paBHOBecneM, xa- 

paKTep OTHOCHTejibFiofi ne3aBHCHM0CTH H £i<pbiToft C033BHCHM0CTH, T.e. KanecTBa, ofiec- 

neHHBaJoiu,He Haft6o,nee ncwiHyio aAänTauHio k H3MeHHHBbiM ycjioBHHM oKpy^aiom neft 

cpe^bi. B onpeaejieHHH 'nyrefi h coctohhhh Ko;uiaTepajibHoro KponooópamenHH BecbMa 

nojie3 iibiMH OK23biBfiK)TCH aHruorpaijnmecKHe HCcjieAOBaHHH. Ohh yK03biBaiOT, t o  KOJiJia- 

• TepajiijHoe .KpoBoo6paui,eHHe ocymecTBjiHeTcn nocpeACTBOM nepeMemeHHH T.H33 . ,,MepT- 

B b ix  nyH KTO ß” H „MepTBbJX y liaCTKOB” M€JK^y OT^eJlbHbtMH apTepnajIbHblMH CHCTeMaMH  

H HCTOMHHKaMH hx KpoBocuäfoKeHHH. Oahhko oÖHapy>KeHHe 3THX nepeMemeHHH He 

*  Bcer^a naTornoMHHHo ajih AaHHoii jioKainnsauHH TpoM6o3a Kak h äJih caMoro (paKTa

TpoM6o3a, jih 6o aa>Ke paHee cymecTByiomerą HapymenHH KpoBoo6paui,eHHH n 6o

ycjiOBHH conyTCTByK)ui,He aHrH0 rpa(|)HHecK0My HccjieAOBa hhio MoryT Bbi3BaTb mneöaHHH  

B coctohhhh cocyAHCTOH CHCTeMbi, H TorAa aHrnorpacpHHecKan CHCTeMa hbjihctch orpa- 

«eHHeM TcvibKQ cyMMbi 3THX KOJießaHHH H COCTOHHHH, npeAiuecTByioin,ero aHrHorpacpH- 

qecKOMy HCCjieAOBaHHjo.

3 a M e T H o e  H H orA a  o rcy T C T B H e Koppe.fiHU.HH Me>KAy" a H r n o r p a c p H H e c K o f t  KapTHHOH 

noKa3biBaiomeH xopouio c p y H K u n o H H p y io m e e  KOjuiaTepajibHoe K p o B o o ó p a m e H H e  h H eB p o -  

JTOrHHeCKOH KapTHHOH C BbipajKeHHbIMH ÄetpCpeKTaMH HepBHOH ACHT&TIbHOCTH, o 6 y c .n o B -  

jieH  —  nocne HCCKjnoneHHH HajiHHHH 33H eceH H O H  b M o a r o B y io  a p T ep H io  s m ö o j i h h  —  

TeM, m o  a H n io rp a c j ) H H  O T p a n c a e T  H3MeHeHHH OTHiOAb He OAHOBpeMeHHbie c H ap yn ieH H M H  

KpOBOOÖpameHHH, KOTOpbie npH BejIH  K 3THM Äe(f>4,eK TaM » HÖO ee HCnO./lHHK)T TOJIbKO 

cnopaü .H H H O .

HcXOAH H3 9 THX C0 0 6 pa>KeHHH CT3 HOBHTCH H e o 6 xOAHMbIM n p H Ö e r H y r b  K n o c ^ e -  

Ä0 B3 HHHM KOTOpbie TOW HO, H npHTOM 6 e 3 0 n a C H 0 , T.e .  n 0 3 B0 J!HH Ha HX MHOrOKpaTHOe 

n o B T o p e H H e ,  K p oM e T o r o ,  He H a p y m a n  c o c t o h h h h  K poBO O Ó pam eH H H  M o r v i H - ö b i  noM ow b  

B o u e H K e  a K T y a j ib H o r o  c o c t o h h h h  h  c n oco Ö H O C T eii  K c w iJ ia T e p a j ib H o ro  K p o B o o ó p a m e H H H ,  

a  TaKJKe e r o  b j i h h h h h  n a  K apT H H y HeAoeraTOHHOCTH K p0 B0 CHaó>KeHHH M0 3 r a .  3 t h m  

yc^oBHHM yAOBjieTBopaK)T 0 (pTajiM0/i,HHaM0M eTpHHecKHe HCCJieAOBaHHH. Ohh orjiHHaioTCH

TeM, HTO H3 MepeHHH OTHOCHTCH K a p T e p H a ; ib H O M y  y n a c T K y ,  K o r o p b i f '  H axoA H Cb Ha nyTH 

OAHOrO H3 CaMbIX BajKHbIX HCTOHHHKOB KpOBOCHa6 )KeHHH M0 3 r a  OAHOBpeMeHHO —  

B c / i y n a e  o Ó T y p a u H H  3Toro HCTowHHKa —  h b j i h c t c h  TeM Mec.TOM, Ha Koiopoe B0 3 Aefi-  

CTByeT npOTOK KpOBH, HAyHl,HH OT HCTOHHHKOB K O ^ ^ a T e p a j lb H O rO  K .poBoo6 pam ,eH H H .

H  TaK  B n o j iH e  B epoH TH o, h t o  0 4 )Ta jiM 0A H H aM 0M eTpH H  0 K a 3 a ^ a c b  B e c b M a  no.ne3H biM  

MeTOAOM He TO^IbKO B CJiyHaHX C 33MeTHOH pa3HHII,eH A3BJieHHH B I ieH T pajlbH O H  ap T e p H H  

ceTwaTKH A B yx  r n 3 3 ,  no h b T e x  c j i y n a n x ,  b K OTopbix  a o c t s t o h h o c  K o n ; i 3 T e p 3 ^ b H o e  

K p o B o o 6 p 3 iu ,e H H e  B bipaB H H jio  p a 3 H H u y  A^BjieHHH, B 3 t h x  c j iyw aH X  ö ^ a r o A a p n  Bbimiio- 

h c h m k ) nocpeACTBOM  n p o 6 b i  M a T a c a  —  o cH O B H o ro  nyTH  K O ^ j i a T e p s j i b H o r o  K p o B o o ö p s -  

meHH H , nocpeACTBOM  0 (pTa  jiMOAHHa M OM eTpimecKHX h c c j i c a o b s h h h  m o j k h o  o n p e A e j iH T b  

CKpbiTbiH O H s r  cocyAHCTOfl i ienpoxoA HM O CTH . C o n o c T 3 B j i e H H e  0 ( | ) r a j iM 0 A H n a M 0 M e T p H H e c -  

KHX 0(|)TajIM0CK0nHMeCKHX H aHrHOrp3(pHHeCKHX AaHHbIX MO>KeT T3KH<e npHBeCTH K He- 

KOTopbiM BbiBOflaM H 6 ojiee of>o6 meHHoro x a p a K T e p a .  3 t h  u cc / ieA O B aH H H  ä 3 k >t o c h o - 

BaH H e n p e A n o ^ a r a T b ,  h t o  H a p y m e H H H  A^B/ieHHH k p o b h  j i h 6 o  ee n p o T O K a  n o  nyTHM 

KOJl/ I3Tep3JlbHOrO -KpOBOOßp3Ul,eHHH, COBMeCTHO C OCHOBHbIM OH3TOM COCyAHCTOH H en p O -  

XOAHMOCTH M o r y T  H3OnHp0B3TI. „KOHeHHblH ofilUHH a p T e p H a ^ b H b lH  n y T b ”  BeAyiU HH K onpe- 

A eneH H O M y yw3CTKy M 0 3 r a  ^ h 6 o  ceTHaTKH; o6 p33yK )u j ,3H C H  3HeM H3au,HH MO»ceT 6biTb 

OAHOSHa^Ha c TOH, K0T0p3H BH 3B3H 3 COCyAHCTbIM Cna3MOM ^HÓO SMÖO^Heft. 3 t 0  K 3 K -
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-öyÄTO yKperuiHer Te3Hc ÄonycKaiomHH 4>aKT» HTO B 0Ópa30BaHHH BpeMeHHbix HBJieHHÖ

3HeMH3auHH MoryT HrpaTb pojib Tax MexannqecKHe, KaK h reMOAWiaMHHecKHe (JjaKTopbi.

ZlaHHbie, ocnapHBaioiuHe ST« rnnoTeab' OKa3biBaiOTca Hey6e^HTejibHbiMH.
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Table 1 
Tabela 1

Injected artery 

Nastrzyknięta tętnica

Filling of the opthalmic arteries 
intracranially (time in sec.) 

Wypełnianie się tętnic ocznych  
drogą śródczaszkową (czas w  sek.)

homolateral
homolateralnie

heterolateral
heterolateralnie

Internal carotid art. 
t. szyjna wewnętrzna

2 6

by extracranial route 

drogą pozaczaszkową

External carotid art.
(sup. thyroid excluded) 

t. szyjna zewnętrzna, po wyłączeniu  
t. tarczowej górnej

+  48 +  78

maxillary art.
(sup. thyroid excluded) 

t. szczękowa, po wyłączeniu  
t. tarczowej górnej

+  7 +  30

facial art.
(sup. thyroid excluded) 

t. twarzowa, po wyłączeniu  
t. tarczowej górnej

+  12 +  100

superficial temporal 
(sup. thyroid excluded)  

t. skroniowa powierzchowna, po wyłączeniu  
t. tarczowej górnej

+  14 +

occipital art.
(sup. thyroid excluded) 

t. potyliczna, po wyłączeniu  
t. tarczowej górnej

+  15 —

posterior auricular 
(sup. thyroid excluded) 

t. uszna tylna, po wyłączeniu  
t. tarczowej górnej

— —

lingual art.
(sup. thyroid excluded)  

t. językowa, po wyłączeniu  
t. tarczowej górnej

+  90 +  56

Ascending pharyngeal 
(sup. thyroid excluded) 

t. gardłowa wstępująca, po wyłączeniu  
t. tarczowej górnej

+  95 +  75

superior thyroid art. 
t. tarczowa górna +  72 +  60
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Fig. 1. The arterial territory on the heart-to-brain route  
Ryc. 1. Możliwości morfologiczne krążenia obocznego w  obszarze  

tętniczym odcinka serce-mózg.
Fig. 2. The anterior aorto-cerebral circle  

Ryc. 2. Krąg tętniczy aortalno-mózgowy przedni 
Fig. 3. The posterior aorto-cerebral circle  

Ryc. 3. Krąg tętniczy aortalno-mózgowy tylny  
Fig. 4. The latex medium w as injected into the right external carotid artery. 
The right internal carotid artery was previously ligated in the neck. Afterwards  
a clamp was applied intracranially to the left internal carotid artery between  
the ophthalmic artery and the posterior communicating artery. The medium  

reached both ophthalmic arteries obviously by an extracranial route  
Ryc. 4. Tworzywo wstrzyknięte do tętnicy szyjnej zewnętrznej prawej. Tętnicę 
szyjną wewnętrzną prawą podwiązano uprzednio na szyi. Następnie założono 
zacisk na w ewnątrzczaszkowy odcinek tętnicy szyjnej wewnętrznej lewej pomiędzy  
tętnicą oczną a tętnicą łączącą tylną. Tworzywo w ypełniło  obie tętnice oczne — 

poprzez drogę zewnątrzczaszkową  
Fig. 5. The latex  medium was injected into the external carotid artery. Some 
of its branches, among them the superficial temporal artery and the facial artery, 
were previously clamped at their beginning, which enabled the m edium  to reach  
mainly the maxillary artery. The medium reached both ophthalmic arteries 
Ryc.  5. Tworzywo wstrzyknięto do tętnicy szyjnej zewnętrznej. Na niektóre jej 
gałęzie, m. in. na tętnicę skroniową powierzchowną oraz tętnicę twarzową, 
założono uprzednio zacisk u ich początku, co umożliwiło tw orzyw u w ypełn ienie  

głównie tętnicy szczękowej. Tworzywo w ypełniło  obie tętnice oczne  
Fig. 6. The same as in Fig. 5. An accessory clamp was applied to the anterior  
communicating artery te exclude the possibility of the opposite ophthalmic  
artery being filled by w ay of the anterior part of the W illis’ circle. The medium  

reached both ophthalmic arteries 
Ryc. 6. W uzupełnieniu do stanu przedstawionego na rycinie 5 założono dodatkowy  
zacisk na tętnicę łączącą przednią, aby w yłączyć możliwość w ypełn ien ia  przeciw 
ległej tętnicy ocznej poprzez przednią część kręgu Willisa. T worzyw o w ypełniło

obie tętnice oczne
Fig. 7. The photograph shows a fragment of the anastomoses betw een  some
branches of external carotid artery and the homolateral ophthalmic artery, 
as revealed by the corrosive experiment. White arrows — anastom oses between  
branches of the maxillary artery and the ophthalmic artery. Black arrow —

anastomoses between branches of the facial artery and those of the
ophthalmic artery

Ryc. 7. Fotografia fragm entu zespoleń między niektórymi gałęziami tętnicy  
szyjnej zewnętrznej a jednoimienną tętnicą oczną (doświadczenie korozyjne). 
Strzałki białe — zespolenia między gałęziami tętnicy szczękowej i tętn icy  ocznej. 
Strzałka czarna — zespolenia między gałęziami tętnicy twarzowej i tętn icy  ocznej 
Fig. 8. The photograph shows a fragment of the anastomoses betw een  both

external carotid arteries, as revealed by the corrosive experim ent  
Ryc. 8. Fotografia fragm entu zespoleń między obydwiema tętnicami szyjnymi  

zewnętrznymi (doświadczenie korozyjne)
Fig. 9. The radiological picture of some of the anastomoses b etw een  both
maxillary arteries. The ophthalmic artery (white arrow) w as filled by  medium  

injected into the homolateral m axillary artery  
Ryc. 9. Obraz radiologiczny niektórych zespoleń między obydwiem a tętnicami 
szczękowymi. Tętnicę oczną (strzałka biała) w ypełn iło  tw orzyw o w strzyknięte  

do jednoim iennej tętnicy szczękowej
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Fig. 1. Patient M. S. Internal carotid artery thrombosis. Carotid angiography. 
Arterial phase. The branches of the external carotid artery filled very distinctly. 
Some ramifications of the m axillar artery anastomosing with the branches of the  
ophthalmic artery, w ell visualised (white arrows). The syphon of the internal 

carotid artery filled by reverse blood flow  (black arrow)
Rye. 1. Chory M. S. Zakrzepica tętnicy szyjnej wewnętrznej. Angiografia tętnicy  
szyjnej. Faza tętnicza. Gałęzie tętnicy szyjnej zewnętrznej w ypełn ione bardzo 
wyraźnie. Niektóre gałązki tętnicy szczękowej tworzące zespolenia z gałęziami 
tętn icy  ocznej dobrze widoczne (strzałki białe). Syfon tętnicy szyjnej w ewnętrznej  

w ypełniony przez w steczny przepływ krwi (strzałka czarna)
Fig. 2. The same patient. Venous phase. Filling of some ramifications of the

middle cerebral artery (black arrow).
Rye. 2. Ten sam chory. Faza żylna. W ypełnienie niektórych gałązek tętnicy

mózgowej środkowej (strzałka czarna).
Fig. 3. Patient K. K. Carotid angiography. Spasm of the internal carotid artery. 
Arterial phase. Arrest of the contrast medium 1 cm above the bifurcation of the  
common carotid artery (black arrow). The branches of the external carotid  

artery and their ramifications visualized  
Rye. 3. Chory K. K. Angiografia tętnicy szyjnej. Kurcz tętnicy szyjnej w e 
wnętrznej. Faza tętnicza. Zatrzymanie środka kontrastowego 1 cm powyżej  
rozdwojenia tętnicy szyjnej wspólnej (strzałka czarna). Gałęzie tętnicy szyjnej  

zewnętrznej oraz ich gałązki zostały uwidocznione.
Fig. 4. The same patient. Venous phase. Ophthalmic artery (white arrow) 

filled through branches of the external carotid artery  
Rye. 4. Ten sam chory. Faza żylna. Tętnica oczna (strzałka biała) w ypełn iona

poprzez gałęzie tętnicy szyjnej zewnętrznej.

i
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Fig. 1. Patient P. P. Anterior cerebral artery thrombosis? Anatomical anomaly?  
Carotid angiography. The anterior cerebral artery not visualized. The posterior 
cerebral artery thin. Abundant enlarged branches of the middle cerebral artery  
extend to the territory of the above mentioned arteries. The ophthalmic artery

is very distinct (arrow)
Rye. 1. Chory P. P. Zakrzepica tętnicy mózgowej przedniej? Wariant anatomiczny?  
Angiografia tętnicy szyjnej. Tętnica mózgowa przednia niewidoczna. Tętnica 
mózgowa tylna cienka. Obfite, o szerokim świetle, gałęzie tętnicy mózgowej 
środkowej sięgają do obszaru unaczynienia wspomnianych tętnic. Tętnica oczna

bardzo wyraźna (strzałka)
Fig. 2. Patient B. H. Anterior cerebral artery thrombosis? Anatomic anomaly?  
Carotid angiography. Arterial phase. The anterior cerebral artery is not visualized.

The middle cerebral artery is filled (arrow)
Rye. 2. Chory B. H. Zakrzepica tętnicy mózgowej przedniej? Wariant anatomiczny?  
Angiografia tętnicy szyjnej. Faza tętnicza. Tętnica mózgowa przednia niewidoczna.

Tętnica mózgowa środkowa w ypełniona (strzałka)
Fig. 3. The same patient. Capillary phase. The branches of the anterior cerebral 
artery (arrow) filled probably from the ramifications of the middle cerebral artery 
Rye. 3. Ten sam chory. Faza włośniczkowa. Gałęzie tętnicy mózgowej przedniej 
(strzałka) wypełnione poprzez (prawdopodobnie) gałązki tętnicy mózgowej środkowej 
Fig. 4. Patient S. B. Middle cerebral artery thrombosis. Carotid angiography. 
Arterial phase. No fill ing of the middle cerebral artery. Besides the filling of the  
homolateral anterior and posterior cerebral arteries also the opposite anterior  
cerebral artery and the basilar artery (arrow) w ith  its branches were filled

„spontaneously”
Rye. 4. Chory S. B. Zakrzepica tętnicy mózgowej środkowej. Angiografia tętnicy  
szyjnej. Faza tętnicza. Brak w ypełn ienia  tętnicy mózgowej środkowej. Oprócz 
w ypełnienia  się jednoimiennych tętnic mózgowych przedniej i tylnej, również  
przeciwległa tętnica mózgowa przednia oraz tętnica podstawna (strzałka) łącznie  

ze sw ym i gałęziami w ypełn iły  się „sam oistnie”
Fig. 5. The same patient. Capillary phase. The distal branches of the middle  
cerebral artery (arrow) filled from the branches of the anterior cerebral artery 

and possibly from the branches of the posterior cerebral artery  
Rye. 5. Ten sam chory. Faza włośniczkowa. Gałęzie odległe tętn icy  mózgowej 
środkowej (strzałka) w ypełn iły  się poprzez gałęzie tętnicy mózgowej przedniej

i, być może, poprzez gałęzie tętnicy mózgowej tylnej  
Fig. 6. The same patient. Venous phase. The more proxim al branches of the  

middle cerebral artery (arrow) filled by reverse blood f low  
Rye. 6. Ten sam chory. Faza żylna. Bliższe pnia gałęzie tętnicy mózgowej 

środkowej (strzałka) w ypełnione przez w steczny przepływ krwi 
Fig. 7. Patient J. B. Insufficiency of the le ft carotid artery and of the proximal 
part of the left anterior cerebral artery. Right carotid angiography. Besides the  
visualization of the homolateral arteries also an abundant fi ll ing of the territory  

of the opposite anterior cerebral artery (arrow) may by seen  
Rye. 7. Chory J. B. Niedostateczność tętnicy szyjnej lewej oraz bliższej części 
tętnicy mózgowej przedniej lewej. Angiografia prawej tętnicy szyjnej. Oprócz 
uwidocznienia tętnic jednoimiennych, można stwierdzić również obfite w ypełn ienie  

obszaru przeciwległej tętnicy mózgowej przedniej (strzałka)
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Fig. 8. Patient M. P. Anterior communicating artery aneurysm filled from the  
left internal carotid artery. Right carotid angiography. Besides the fi ll ing  of the
branches of the homolateral cerebral arteries the basilar artery (black arrow) 
and the homolateral vertebral artery (white arrow) were „spontaneously” filled;

also the arteries of the opposite side are visualized  
Rye. 8. Chory M. P. Tętniak tętnicy łączącej przedniej w ypełn iony od strony  
tętnicy szyjnej w ewnętrznej lewej. Angiografia tętnicy szyjnej prawej. Oprócz 
w ypełnienia się gałęzi jednoimiennych tętnic mózgowych, tętnica podstawna  
(strzałka czarna) oraz jednoimienna tętnica kręgowa (strzałka biała) w ype łn iły  

się „sam oistnie” ; tętnice strony przeciwnej są również widoczne  
Fig. 9. The same patient as in Fig. 7. Right carotid angiography. Filling of  
abundant ramifications of the anterior, middle and posterior homolateral arteries;

also „spontaneous” fi ll ing of the basilar artery (arrow)
Rye. 9. Chory, którego dotyczyła rye. 7. Angiografia tętnicy szyjnej prawej. 
Wypełnienie się obfitych gałązek tętnic mózgowych jednoim iennych przedniej, 

środkowej i tylnej; w ypełnienie „sam oistne” tętnicy podstawnej (strzałka)
Fig. 10. Patient B. W. Multiple m etastatic brain tumors. Basilar angiography. 
Besides the filling of the arteries of the basilar-vertebral system  also the  middle  

cerebral artery (arrow) w as filled  
Rye. 10. Chory B. W. Mnogie przerzutowe nowotwory mózgu. A ngiografia tętnicy  
podstawnej. Oprócz w ypełn ienia  się tętnic układu podstaw no-kręgow ego, w ypełn iła  

się również tętnica mózgowa środkowa (strzałka)

P L A N S Z A  I V .

Fig. 1. Localization of the occlusion in patients w ith  inequal retinal artery
pressure in both eyes  

t.s.p. — superficial tem poral artery pulse  
c.p. — carotid artery pulse 
r.p. —  radial artery pulse  

Rye. 1. Um iejscowienie  niedrożności w  przypadkach z nierównym i poziomami 
ciśnień w  tętnicy środkowej siatkówki w  obu oczach  

t.s.p. — tętn ienie tętnicy skroniowej powierzchownej  
c.p. — tętnienie tętnicy szyjnej 

r.p. — tętnienie tętnicy promieniowej  
Fig. 2. Occlusion of the middle cerebral artery (or of the posterior cerebral artery).

n — normal
Rye. 2. Niedrożność tętn icy  mózgowej środkowej (lub tętn icy  mózgowej tylnej).

n — w  granicach normy  
Fig. 3. Occlusion of the proxim al part of the anterior cerebral artery (or located  

in the terminal segm ent of the internal carotid artery)
Rye. 3. Niedrożność poziomej części tętn icy  mózgowej przedniej (lub um iejsco 

wiona w  końcowym  odcinku tętnicy szyjnej w ewnętrznej)
Fig. 4. Occlusion of the internal carotid artery w ith  equal r.a.p. in both
eyes and w ith  main collateral blood supply from the opposite carotid artery  

a — compression on the opposite carotid artery  
Rye. 4. Niedrożność tętn icy  szyjnej w ewnętrznej z równym  ciśnieniem  tętn icy
środkowej siatkówki w  obu oczach; głów nym  źródłem krążenia obocznego jest

przeciwległa tętnica szyjna w ew nętrzna  
a — ucisk na przeciwległą tętnicę szyjną
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Fig. 5. Occlusion of the internal carotid artery w ith  equal r.a.p. in both eyes  
and w ith  main collateral blood supply from the homolateral external carotid artery, 

a — compression on the homolateral external carotid artery  
b — compression on the opposite carotid artery  

Rye. 5. Niedrożność tętn icy  szyjnej wewnętrznej z równym ciśnieniem  tętnicy  
środkowej siatkówki w  obu oczach; głów nym  źródłem krążenia obocznego jest 

jednoimienna tętnica szyjna zewnętrzna  
a — ucisk na jednoimienną tętnicę szyjną zewnętrzną  
b — ucisk na przeciwległą tętnicę szyjną  

Fig. 6. Patient K. M., 10 days after carotid ligation for huge aneurysm of the  
internal carotid artery. Carotid angiography on the opposite side. Cross-circulation  
is revealed, but tw o narrowings may be seen, one — in the territory of the  
anterior cerebral artery, another near the residual part of the aneurysm  (arrows) 
Rye. 6. Chora K. M., 10 dni po podwiązaniu tętnicy szyjnej z powodu dużego 
tętniaka tętnicy szyjnej w ewnętrznej. Angiografia tętn icy  szyjnej strony prze
ciwnej. Środek kontrastowy w ypełn ił również gałęzie tętnicy szyjnej po stronie  
podwiązania, ale można stwierdzić dwa przewężenia, jedno — w  obszarze tętnicy  
mózgowej przedniej, drugie — w  pobliżu resztkowej części tętniaka (strzałki)
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JERZY KULCZYCKI

TYPY I ANALIZA MORFOLOGICZNA PIERWOTNYCH I WTÓRNYCH 
KRWOTOKÓW DO PNIA MÓZGOWEGO

Z Kliniki Chorób Nerwow ych PAM w  Szczecinie 
Kierownik: prof, dr med. M. Jarema  

Z Zakładu Neuropatologii PAN  w  Warszawie  
Kierownik: prof, dr med. E. Osetowska

Zadaniem niniejszej pracy jest próba analizy i klasyfikacji neuro- 
patologicznej wynaczynień w pniu mózgowym, ściślej w śródmózgowiu 
i moście Varola.

Wybór tej właśnie grupy schorzeń został podyktowany częstym 
stosunkowo ich występowaniem oraz dużym znaczeniem klinicznym. 
Budowa pnia mózgowego, w którym  na niewielkim obszarze skupione 
są liczne ośrodki i drogi nerwowe, stwarza groźbę zejścia śmiertelnego 
przy niewielkim nawet krwotoku. Częste obserwacje tzw. wtórnych 
krwotoków w pniu mózgowym, w przebiegu ogniskowych zmian 
w półkulach mózgu, wydają się przemawiać za tym, że właśnie po
wikłania podnamiotowe są istotną przyczyną śmierci chorego.

Z punktu  widzenia neuropatologicznego m ateriał opisywanej grupy 
zmian naczyniowych posiada tę szczególną wartość, że dotyczy na ogół 
przypadków z bardzo krótkim  okresem przeżycia, przedstawia dość 
jednolity obraz i w związku z tym  jest stosunkowo łatwy do oceny.

Obecne poglądy na patogenezę krwotoków mózgowych sprowadzają 
się do przyjęcia dwu odrębnych mechanizmów: według pierwszego — 
krwotok jest bezpośrednim następstwem pęknięcia naczynia tętniczego 
w niezmienionym otoczeniu, według drugiego — krwawienie pojawia 
się tylko w uszkodzonej uprzednio tkance. (Virchow 1879, Charcot 
i Bouchard 1868, Ellis 1909, Rosenblath 1918, Westphal i Bör 1926, 
Schwartz 1930, Westphal 1926, Hiller 1936, Brobeil 1950, Wolff 1932).

Jeżeli chodzi o krwotoki do pnia mózgowego, to pierwsze ich zesta
wienie morfologiczne dał Luce (1899). Podzielił je na pojedyncze 
i mnogie oraz leżące w  środkowej i bocznej części pnia mózgowego.
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Obraz morfologiczny tych krwotoków jest według niego zależny jedynie 
od przebiegu naczyń i pęczków włókien nerwowych. Stiefler (1928) 
dokonał również lokalizacyjnego podziału zebranych 22 przypadków 
zmian naczyniowych w pniu mózgowym. W tym  samym czasie Böhne 
(1931) zauważył, że krwotoki w moście są częstsze w części nakryw 
kowej (w podstawie spotyka się raczej rozmiękanie). Zwrócił on uwagę 
na częste współistnienie zmian w pniu mózgowym z krwotokiem do 
półkul mózgu i międzymózgowia. Był jednak zdania, że chodzi tu  zawsze
0 spływanie krwi wzdłuż podłużnych układów włókien śródmózgowia
1 mózgu. Hiller (1936) podkreślił jednak, że w przypadkach krwotoków 
mózgowych częste są odrębne pola krwotoczne w pniu.

Pierwsze obserwacje wgłobienia części zwoju hakowego pod namiot 
móżdżku (Meyer 1920) w przebiegu guzów nadnamiotowych oraz opisy 
towarzyszących zespołów neurologicznych, świadczących o uszkodzeniu 
pnia mózgowego (Kernohan i W oltman 1929), zachęciły do badań 
eksperym entalnych nad hemodynamiką tylnej jam y czaszki (Wright 
1938, Noell i Schneider 1948). W okresie ostatnich piętnastu lat uka
zało się kilka prac neurochirurgicznych (Poppen, Kendrick i Hicks — 
1952, Pia — 1957, Lloyd — 1951) omawiających częstość i mechanizm 
krwotoków do pnia, w przypadkach guzów mózgu i krwotoków nad- 
twardówkowych. W Polsce o sprawie podmiotowych powikłań wgło
bienia haka hipokampa pisał Bromowicz (1953). W ymienione prace 
zgodnie przyjm ują, że poza grupą krwotoków o etiologii miażdżycowo- 
-nadciśnieniowej istnieją w pniu mózgowym wynaczynienia, których 
przyczyną jest nadnamiotowe wzmożenie ciśnienia śródczaszkowego. 
Trzecią znacznie mniej liczną grupę, której występowanie jest na j
słabiej zresztą udokumentowane, stanowią wybiórcze wynaczynienia 
w moście w przebiegu zatruć egzogennych np. CO, alkoholem m ety 
lowym itp. (Berner 1956).

W naszym materiale znajdują się przypadki należące do p ierw 
szych dwu grup. Są to pierwotne i w tórne krwotoki do pnia mózgo
wego, nie jest tu  natomiast reprezentowana trzecia grupa wynaczynień
o etiologii toksycznej. Duża i bardzo złożona grupa pourazowych spraw 
naczyniowych w pniu mózgu pozostaje również poza ram am i niniej
szej pracy.

MATERIAŁ I METODA B AD AN IA

Z przebadanych neuropatologicznie 400 przypadków naczyniowych 
mózgu wybrano 40 przypadków krwotoków do pnia mózgowego.

Materiał do badania mikroskopowego pobrano z wszystkich płatów 
mózgu, jąder podstawy, śródmózgowia, mostu, opuszki i móżdżku.
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Poza tym  w każdym przypadku ogniska naczyniopochodnego nad- 
namiotowego pobierano wycinek z jego brzegu. Z pnia mózgowego 
sporządzono wycinki poprzeczne na wysokości stwierdzonych makrosko
powo zmian naczyniopochodnych. W 31 przypadkach utrwalono wycinki 
w alkoholu 96 %, w pozostałych w 8 % formalinie.

Podstawowym sposobem barwienia była metoda Nissla, m ateriał 
zatopiono w celoidynie; w części przypadków, które utrwalono w form a
linie, dodatkowo barwiono p repara ty  hematoksyliną i eozyną.

Dane kliniczne częściowo uzyskano z historii chorób, będących 
w posiadaniu Zakładu Neuropatologii PAN, częściowo zaś z historii 
chorób Kliniki Neurologicznej w Szczecinie.

M ateriał podzielono na dwie zasadnicze grupy:

1. Krwotoki do pnia mózgowego bez współistnienia nadnamioto- 
wego procesu wypierającego — 11 przypadków.

2. Krwotoki do pnia mózgowego przy obecności krwotoku, roz- 
miękania lub spraw y nowotworowej w przestrzeni ponad namiotem — 
29 przypadków. (Do drugiej grupy włączono również 1 przypadek 
współistnienia wynaczynień w  pniu mózgowym i krwotoku do móżdżku).

g r u p a  i

CHARAKTERYSTYKA KLINICZNA

Wiek chorych wahał się od 19 do 90 lat. 5 przypadków dotyczyło 
kobiet, 6 — mężczyzn. We wszystkich przypadkach choroba rozpoczęła 
się w sposób udarowy — na ulicy, w czasie pracy, przy wysiłku 
fizycznym. U 3 osób w wywiadach podano wystąpienie objawów 
neurologicznych jeszcze przed ostrym  początkiem choroby. Były to 
zaburzenia równowagi (przyp. Nr 1768), uczucie osłabienia kończyny 
górnej lewej (przyp. Nr 2071) i przejściowe stany przymroczenia 
(przyp. Nr 1645). W 2 przypadkach miały miejsce już poprzednio 
ostre incydenty naczyniowe mózgu, w tym  1 udar mózgowy z niedo
władem połowiczym (przyp. N r 2028) i 1 krwawienie podpajęczynów- 
kowe (przyp. Nr 1685). W 2 innych przypadkach podano w wywiadach 

chroniczny alkoholizm.

U 7 chorych zgon wystąpił w czasie od 10 m inut do 8 godzin 
od chwili zachorowania. W 4 przypadkach pacjenci przebywali w szpi

talu od trzech dni do trzech tygodni, a zejście śmiertelne nastąpiło 

po powtórnym incydencie udarowym.
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Charakterystyka makroskopowa

W czasie sekcji mózgów stwierdzono we wszystkich przypadkach 
symetrię półkul mózgowych. W 3 mózgach zakręty kory były zwężone, 
rowki poszerzone, w 1 zanotowano status verrucosus. W 2 przypad
kach zauważono spłaszczenie zakrętów kory mózgowej ze zwężeniem 
i spłyceniem rowków, przy czym w i z  nich (przyp. Nr 2016) dookoła 
migdałków móżdżku zaznaczały się bruzdy po wgłobieniu do otworu 
potylicznego wielkiego. Tętnice podstawy mózgu wykazywały, poza 
1 przypadkiem 19 mężczyzny (przyp. Nr 1695) wybitne zmiany 
miażdżycowe. Na przekrojach czołowych mózgów układ komorowy 
nie wykazywał przemieszczeń. Lekkie poszerzenie tego układu zaobser
wowano w mózgach ze zmianami zanikowymi kory.

Ogniska krwotoczne w pniu mózgowym były w 9 mózgach poje
dyncze, w 2 znaleziono obok większego wynaczynienia kilka innych, 
nieco mniejszych (przyp. Nr 1768, 1645). W 2 mózgach krwotoki 
znajdowały się w śródmózgowiu (przyp. Nr 2016, 1768), zlokalizowane 
w konarze lub na górnej jego granicy. Pozostałe dotyczyły mostu 
i to jego środkowej części. 2 ogniska w moście i 1 w konarach mózgu 
były krwotokami stosunkowo małymi, mierzącymi w przekroju 4—4 mm 
średnicy (przyp. Nr 1645, 1997). Pozostałe ogniska były to masywne 
wynaczynienia, niszczące całą środkową część pnia mózgowego. 
W 2 przypadkach (przyp. Nr 1801, 1895) zachowane zostały jedynie 
zupełnie brzeżnie leżące części pnia.

Charakterystyka mikroskopowa

Badanie mikroskopowe skrawków z półkul, z okolic odległych, 
wykazało duże zmiany hialinizacyjne naczyń śródmiąższowych, rozla
ny rozplem gleju w  istocie białej półkuli, w 4 mózgach martwicę 
niezupełną pod postacią opustoszeń korowych, najczęściej w płacie 
czołowym i ciemieniowym (przyp. Nr 1855, 1672, 2071, 2028). W 3 przy
padkach stwierdzono na terenie prążkowia, małe ognisko rozmiękania 
i krwotoczki w okresie organizacji glejowo-mezenchymatycznej (przyp. 
Nr 1672, 1645, 1997). Zwraca uwagę nasilenie zmian naczyniopochod- 
nych w móżdżku. W 6 z 11 badanych mózgów, w  niszy jądra  zębatego 
wykazano bądź „zapalenie symptomatyczne”, bądź proliferację przy- 
danki naczyń, lub stan zatokowaty.

W opuszczę stwierdzono przeważnie przerzedzenia w jądrze oliwko- 
watym, w 1 przypadku świeży krwotok ze zmienionego naczyniako- 
wato naczynia (przyp. Nr 1695), w 1 małe ognisko rozmiękania z dużą 
mobilizacją gleju, w bocznej części opuszki ponad jądrem  oliwkoWatym.
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M o r f o l o g i a  o g n i s k  w p n i u .  Brzegi ognisk krwotocznych 
w pniu mózgowym są poszarpane, częściowo „rozmyte”. Często widzi 
się skupiska neuronów, tworzące wyspy i pasma (rye. 1), zawieszone 
w masach krwotocznych (najczęściej griseum centrale pontis, subst. 
nigra i nucleus interpeduncularis). Komórki nerwowe leżące w bez
pośrednim sąsiedztwie brzegu ogniska krwotocznego wykazują bądź to 
zblednięcie i obrzęk (ryc. 2), bądź też są obkurczone, ciemno zabarwione, 
sporadycznie rozpadające się. Część elementów nerwowych leżących 
tuż przy brzegu krwotoku nie wykazuje jednak żadnych widocznych 
zmian. W 7 przypadkach, o krótkim okresie przeżycia, wokół jąder 
astrocytów, leżących przy brzegu ogniska zaznacza się w obrazie Nissla 
wyraźnie zarysowana cytoplazma, niektóre jądra oligodendrogleju w y
kazują zmiany regresywne. Pojedyncze leukocyty rozsiane w tej okolicy 
napotkano w 5 przypadkach, w jednym  mózgu ilość tych elementów 
była duża, szczególnie wokół sąsiadujących z ogniskiem naczyń. 
W 4 przypadkach, o dłużej niż tydzień trw ającym  okresie przeżycia, 
w pobliżu krwotoku pojawiają się makrofagi i leukocyty, te ostatnie 
często w  rozpadzie. W przypadku, w którym  śmierć nastąpiła po trzech 
tygodniach (1695) stwierdza się łącznotkankową organizację brzegu 
krwotoku. W żadnym mózgu nie stwierdzono proliferacji naczyń włoso
watych w pobliżu ognisk krwotocznych. W obrazie wynaczynienia do 
mostu — w 2 przypadkach i do śródmózgowia — w 1 przypadku 
(przyp. Nr 1821, 1695, 1768) znajdują się pakiety naczyń o niecałko
wicie wykształconych ścianach. Mogą one odpowiadać naczyniakom. 
Między innymi opisane zmiany naczyniowe stwierdzono w mózgu 
19 mężczyzny (przyp. Nr 1695).

G R U P A  II

CHARAKTERYSTYKA KLINICZNA

Do tej grupy należy 28 przypadków. W 19 przypadkach stwierdzono 
krwotok w obrębie półkuli mózgowej, w 5 — guz nowotworowy, w 2 — 
duże ognisko rozmiękania w mózgu i w 2 przypadkach — krwiak 
podtwardówkowy. W 29 przypadku pierwotne ognisko mózgowe 
znajdowało się podnamiotowo — był nim krwotok do móżdżku.

Podgrupa krwotoków do mózgu obejmuje 19 pacjentów w wieku 
od 34 do 74 lat, przy czym w 10 przypadkach chorzy mieli od 50 
do 60 lat życia. Choroba rozpoczęła się u wszystkich w  sposób 
udarowy w dniu przyjęcia do szpitala. U 3 osób wystąpiły w okresie 
— od kilku dni do kilku godzin przed zachorowaniem objawy pro- 
dromalne pod postacią drętwienia kończyn, przelotnych niedowładów.
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trudności w mówieniu itp. W 16 przypadkach stwierdzono nadciśnienie 
tętnicze.

Czas przeżycia, licząc od chwili wystąpienia ostrych objawów cho
roby (a więc w oparciu o wywiad uzyskany od otoczenia) wynosił od 
pół godziny do trzech tygodni. Najczęściej jednak, bo w 15 przypad
kach, zgon nastąpił w okresie pierwszych dwu dni pobytu w klinice.

Typowy wywiad, stan ogólny i obraz neurologiczny pacjentów pozwo
liły we wszystkich przypadkach na ustalenie właściwego klinicznego 
rozpoznania krwotoku do mózgu. W 1 tylko przypadku podejrzewano 
istnienie ogniska krwotocznego w pniu mózgowym (przyp. Nr 2023).

Charakterystyka makroskopowa

W 8 przypadkach duże nasilenie osiągnęły zmiany miażdżycowe 
naczyń podstawy, szczególnie w zakresie tętnicy podstawnej i tętnic 
mózgu środkowych, w 10 dalszych były mierne, a u 1 chorego — 
niewidoczne (przyp. Nr 71/59). W 3 przypadkach zauważono bruzdę, 
świadczącą o wgłobieniu migdałków móżdżku do otworu potylicznego 
wielkiego, a w 1 mózgu — ślad po wciśnięciu haka zakrętu hipo- 
kampa co przestrzeni podnamiotowej.

Krwotok do półkuli był w 10 przypadkach bardzo duży i rozciągał 
się od bieguna czołowego aż do potylicznego, w 8 mózgach był średniej 
wielkości, a tylko w 1 nie wykraczał poza obręb prążkowia. W 9 przy
padkach ognisko krwotoczne przebijało się do układu komorowego, 
który był wówczas prawie cały wypełniony skrzepami krwi. Przebicie 
do przestrzeni podpajęczynówkowej miało miejsce u 2 chorych (przyp. 
Nr 295, 1620).

Poza zasadniczym ogniskiem wynaczynienia w 2 mózgach znaleziono 
stan po dawniej przebytym  krwotoku w przeciwległej półkuli (przyp. 
Nr 1620, 2023), a w 2 innych — liczne drobne krwotoczki w płatach 
potylicznych i móżdżku (przyp. Nr 7/61, 1883). W 1 przypadku stw ier
dzono drobne krwawienia w płacie skroniowym (przyp. Nr 1917).

Wynaczynienia w pniu mózgowym znaleziono w 8 przypadkach 
w śródmózgowiu, w 10 w moście. W 1 przypadku ogniska ciągnęły się 
wzdłuż śródmózgowia i mostu.

Krwotoki na wysokości śródmózgowia były poza jednym  przypad
kiem niewielkie i zajmowały najczęściej okolice nakrywki, po obu 
stronach wodociągu Sylwiusza, lub rzadziej w linii środkowej tuż pod 
wodociągiem. W 3 przypadkach ogniskom w części nakrywkowej towa
rzyszyły wynaczynienia w konarach mózgu. Krwawienia w śródmóz
gowiu były zazwyczaj liczne, a tylko w 2 przypadkach — pojedyncze 
(przyp. Nr 2023, 1870). Te ostatnie ogniska znajdowały się stosunkowo
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nisko, tuż nad istotą czarną. Jedno z nich, leżące nieco bocznie, było 
tak  duże, że niszczyło połowę nakrywki śródmózgowia.

W moście krwotoki były we wszystkich przypadkach drobne, często 
punkcikowate i mnogie. W 9 mózgach leżały one w grzbietowej części 
mostu, pod dnem komory IV lub nieco bocznie od jądra barwiko
wego mostu, często symetrycznie po obu stronach. W 3 przypadkach 
współistniały z nimi wynaczynienia w części podstawowej mostu, posia
dając tu  przeważnie kształt poziomych pasm lub płytek, zazwyczaj 
zlokalizowanych w linii środkowej. Ze względu na typowe obrazy 
ognisk nadnamiotowych pomijamy je celowo w charakterystyce mikros
kopowej materiału.

C h a r a k t e r y s t y k a  m i k r o s k o p o w a .  Ogniska krwotoczne 
w pniu mózgowym — oglądane pod lupą — posiadają kształt okrągły 
lub są podłużne, o konturach raczej gładkich, miejscami nieostrych. 
Tkanki robią wrażenie rozsuniętych i uciśniętych przez wynaczynioną 
krew. Dookoła niektórych, przeważnie mniejszych ognisk, miąższ ner
wowy wydaje się być jednak niezmieniony. W środku ognisk krw o
tocznych leży bardzo często naczynie krwionośne. W 9 przypadkach 
nie stwierdzono wyraźnych obrazów uszkodzenia komórek nerwowych, 
w  pozostałych stwierdzono mało nasilone obrazy tigrolizy względnie 
obrzęku. W 6 przypadkach nie stwierdzono wyraźnych zmian gleju 
poza lekkim jego zagęszczeniem. W pozostałych astrocyty przy brzegu 
ogniska miały lekko zarysowaną cytoplazmę oraz spotykało się poje
dyncze, regresy wnie zmienione jądra oligodendrogleju. W okolicz
nych naczyniach lub w ich sąsiedztwie obserwowano również leuko
cyty obojętnochłonne lub pojedyncze makrofagi. Nacieki leukocytarne 
widzi się także w 2 przypadkach niewielkich m artwic bladych, leżących 
w części nakrywkowej mostu i śródmózgowia między ogniskami w yna
czynienia.

W obrębie ognisk krwotocznych i w ich bezpośrednim sąsiedztwie 
znajdują się często drobne tętniczki o przekroju 75— 150 mikronów 
z wybitną hialinizacją ścian. W niektórych obrazach naczynia tego 
kalibru są jedynie nieznacznie zmienione. Część ognisk krwo
tocznych rozpościera się dookoła naczyń żylnych, a naw et bardzo 
rozdętych naczyń włosowatych (ryc. 3). W kilku preparatach uderza 
maksymalne poszerzenie i wypełnienie krwią całego układu naczynio
wego (ryc. 4).

We wszystkich przypadkach stwierdzono w mniejszym lub większym 
stopniu obrzęk tkanek pnia mózgowego, przyjm ując jako wskaźnik 
ułożenie jąder oligodendrogleju. Zmiany obrzękowe dotyczyły całego 
przekroju pnia.
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Rye. 1. Przyp. Nr 2016. P ierw otny krwotok do śródmózgowia. Komórki substancji 
czarnej zawieszone w  masach krwotocznych (okres przeżycia 4 godziny).

Met. Nissla. Pow. X.
Fig. 1. Case 2016. Primary hem orrhage in midbrain. The cells of substantia nigra  

in hemorrhagic masses are seen. Survival 4 hours. Nissl. Magn. X.

Rye. 2. Przyp. Nr 2071. Obrzęk i rozpad komórek nerw owych m ostu na brzegu  
pierwotnego ogniska krwotocznego. Met. Nissla. Pow. X.

Fig. 2. Case 2071. Edema and desintegration of the nerve cells of the pons at the  
margin of the prim ary hemorrhage. Nissl. Magn. X.
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Rijc. 3. Przyp. Nr 239/57. Wtórne krwawienia w  m oście w  przebiegu gle.iaka 
półkuli mózgu. Met. Nissla. Pow . X.

Fig. 3. Case 239/57. Secondary hemorrhage in pons in the  course of glioma of the  
cerebral hemisphere. Nissl. Magn. X.

R jc. 4. Przyp. Nr 239/57. Nastrzyknięcie krwią naczyń mostu w  przypadku z ryc. 3.
Met. Nissla. Pow. X.

F\g. 4. Case 239/57. Congestion of the pontine w esse ls  in the case illustrated
in Fig. 3. Nissl. Magn. X.http://rcin.org.pl
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Grupa nowotworów mózgu obejmuje 5 osób w wieku 45 do 56 lat. 
Wywiad chorobowy trwał, u pacjentów tej grupy, przez okres dwu do 
dziesięciu miesięcy przed przybyciem do szpitala.

We wszystkich przypadkach w dniu przybycia do kliniki doszło do 
nagłego, gwałtownego zaostrzenia objawów chorobowych, 4 osoby przy
wieziono w stanie nieprzytomności. Zgon nastąpił u wszystkich cho
rych w krótkim czasie od chwili przyjęcia (u 3 chorych przed upły 
wem 24 godzin).

Sekcyjnie stwierdzono we wszystkich przypadkach duży obrzęk 
mózgu, w 1 zanotowano ślad po wgłobieniu płatów skroniowych do 
wycięcia namiotu. W 1 przypadku gwiaździaka płata skroniowego 
i u chorego z glejakiem wielopostaciowym znaleziono duże krwotoki 
do guza.

W 3 przypadkach zlokalizowane były zawsze mnogie zmiany krw o
toczne w pniu mózgowym w części nakrywkowej mostu, w 1 przy
padku w nakrywce i konarach śródmózgowia. W ostatnim  przypadku 
tej grupy drobne wybroczyny znajdowały się na różnych wysokościach 
śródmózgowia i mostu w linii przyśrodkowej, obustronnie wzdłuż 
przebiegu aa. perforantes paramedianae.

C h a r a k t e r y s t y k a  m i k r o s k o p o w a :  przy niezbyt ostrych 
brzegach ognisk krwotocznych komórki nerwowe są uciśnięte, 
spłaszczone, często słabo się barwiące. Zmian progresywnych gleju ani 
nacieków mezenchymatycznych nie stwierdzono, naczynia wykazują 
mierne zmiany hialinizacyjne. Ognisk m artwicy w pniu nie stw ier
dzono.

W dwu przypadkach rozmiękania w  półkuli mózgu choroba zaczęła 
się udarowo, a do zejścia śmiertelnego doszło w ciągu jednego i dwu dni. 
Zmiany miażdżycowe u obu chorych były miernie nasilone. W czasie 
sekcji mózgu zwrócono uwagę na znaczny ich obrzęk. Rozmiękanie 
w jednym  przypadku objęło prawie całkowicie istotę białą płata czoło
wego i ciemieniowego, w drugim było umiejscowione w płacie skro
niowym. W obydwu przypadkach część ogniska nosiła charak ter m ar
twicy krwotocznej. W brzegu ognisk zarówno w jednym, jak  i w d ru 
gim przypadku stwierdzono lekkie pobudzenie astrogleju, bez obecności 
leukocytów i makrofagów. W przypadku o dłuższym okresie przeżycia 
brzeżnie leżące komórki nerwowe są ciemno zabarwione i obkurczone, 
a w dalszych obszarach wykazują cechy zbliżone do schorzenia ische- 
micznego. Zmiany szkliste małych naczyń są znacznie bardziej nasilone 
niż miażdżyca dużych tętnic.

W pozostałych 2 przypadkach tej grupy, krwawienia w pniu móz
gowym współistnieją z krwawieniem podtwardówkowym, obejm ującym  
całą boczno-górną powierzchnię jednej półkuli mózgu.
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Sekcyjnie stwierdzono u obu niewielkie zmiany ateromatyczne 
tętnic podstawy. W przypadku o dłuższym wywiadzie choroby w pniu 
mózgowym znaleziono duże ognisko rozmiękania, niszczące boczną połowę 
mostu, oraz drobne wynaczynienia rozsiane w śródmózgowiach i moście. 
W drugim  przypadku liczne, małe krwotoczki skupiają się w nakryw 
kowej części mostu. Brzuszne okolice pnia mózgu są wolne od wyna- 
czynień. Uderza duża symetria rozmieszczenia zmian (ryc. 5). Jedno

Ryc.  5. Przyp. Nr 584/61. Symetryczne wtórne wynaczynienia w  nakrywkowej  
części mostu w  przebiegu krwiaka podtwardówkowego.

Fig. 5. Case 584/61. Symmetric secondary hemorrhage in the tegm ental portion 
of the pons in the course of subdural hematoma.

pionowo biegnące ognisko ułożone jest w linii środkowej, dwa większe, 
okrągłe zajmują boczne części nakryw ki mostu.

C h a r a k t e r y s t y k a  m i k r o s k o p o w a .  W przypadku z roz- 
miękaniem stwierdzono w pniu mózgu rozlane zblednięcie i zaokrągle
nie kształtu komórek nerwowych, zmiany wsteczne oligodendrogleju, 
pobudzenie astrocytów i nieliczne leukocyty. W ognisku martwicy 
cała tkanka, poza nielicznymi naczyniami krwionośnymi, uległa 
rozpadowi.

W drugim przypadku z symetrycznym i wynaczynieniami w grzbie
towej części pnia mózgowego, krwotoki otaczają maksymalnie rozdęte 
naczynia i rozpierają obrzękłą tkankę. Komórki nerwowe są zmienione 
n ie  tylko w bezpośredniej bliskości ognisk krwotocznych, ale na całym
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przekroju pnia. W tkance spotyka się pojedyncze leukocyty i zmie
nione wstecznie komórki gleju. Przestrzenie okołonaczyniowe są posze
rzone ze śladami wysięku.

W ostatnim przypadku istnieje koincydencja dużego krwotoku do 
móżdżku z wynaczynieniami w części nakrywkowej śródmózgowia 
i konarach mózgu (2101). W móżdżku znaleziono duże ognisko krwo
toczne o brzegach poszarpanych, bez wyraźnego odczynu. Komorę IV 
wypełniały skrzepy krwi. W śródmózgowiu, po obu stronach wodociągu 
Sylwiusza, zauważono drobne wynaczynienia, trzecie niewielkie ognisko 
było w okolicy międzykonarowej. W tkance otaczającej te zmiany 
komórki nerwowe wykazywały cechy zbliżone do schorzenia ciężkiego. 
Glej miał nieco zarysowaną cytoplazmę.

OMÓWIENIE WYNIKÓW I D YSKUSJA

W yraźne różnice występują pomiędzy dwoma grupami już w m akro
skopowym obrazie ognisk krwotocznych w pniu. Krwotoki pierwotne, 
najczęściej usadowione w moście, są pojedyncze, na ogół duże, niszczące 
całą środkową część pnia mózgowego. Krew rozpierająca tkanki, zarówno 
pasma włókien nerwowych, jak i skupiska komórek, tworzy ogniska 
okrągłe lub owalne w przekroju, a więc niezależne w swym kształcie 
od układu niszczonych s truktur. Część ognisk leży w brzusznej części 
mostu w bezpośrednim kontakcie z dużymi naczyniami podstawy.

Krwotoki wtórne są we wszystkich niemal przypadkach mnogie, 
przeważnie niewielkie i zlokalizowane w grzbietowej części pnia mózgo
wego. W śródmózgowiu rozciągają się one najczęściej pionowo w linii 
środkowej wzdłuż szwu (raphe), bądź leżą w bezpośrednim sąsiedztwie 
wodociągu Sylwiusza. W moście drobne na ogół wynaczynienia grupują 
się pod dnem komory IV lub nieco niżej na granicy pomiędzy 
podstawą a częścią nakrywkową. Mają one w tym  ostatnim  przypadku 
kształt poziomo leżących blaszek; zarówno w moście, jak i w śród
mózgowiu często uderza symetria zmian.

Mikroskopowo pierwotne ogniska krwotoczne posiadają brzegi nie
równe, poszarpane, a na terenie krwotoków napotyka się strzępy tkanki 
nerwowej. Zmiany komórkowe brzegów ognisk można sprowadzić do 
ostrego obrzęku lub schorzenia przewlekłego komórek nerwowych, zmian 
progresywnych astrocytów i uszkodzenia oligodendrogleju. Odczyn 
mezenchymatyczny jest wczesny.

Brzegi ognisk w tórnych w śródmózgowiu i moście są na ogół bar
dziej gładkie, wynaczyniona krew  raczej rozsuwa tkanki niż je rozrywa, 
tworząc często m ankietowate drobne krwotoczki wokół niedużych 
naczyń. Tkanki leżące w  sąsiedztwie krwotoków są często lekko nasą
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czone krwią. Komórki nerwowe wykazują tu  zmiany podobne jak 
w grupie krwotoków pierwotnych, a elem enty glejowe nie są w widocz
nym  stopniu zmienione. Dotyczy to przede wszystkim ognisk małych, 
nie wywierających większego ucisku na otaczające tkanki.

Odrębne zagadnienie stanowi problem korelacji objawów klinicznych 
i przebiegu choroby z poszczególnymi typami ognisk w pniu mózgowym. 
Krwotoki pierwotne do pnia mózgowego pojawiają się zwykle po okresie 
mniejszych incydentów udarowych. Ostateczne załamanie się krążenia 
w pniu przebiega tu  pod postacią bardzo ciężkiej sprawy udarowej 
i prowadzi do śmierci chorego. W grupie krwotoków wtórnych wystę
pują  dwa w arianty  przebiegów klinicznych. U chorych z masywnym 
krwotokiem lub rozmiękaniem w półkuli mózgowej lub móżdżku, po
wikłania naczyniowe ze strony pnia mózgowego przebiegają niepostrze
żenie, zamaskowane ogólnymi objawami udaru. U pacjentów z prze
wlekłym, wypierającym procesem nadnamiotowym, a więc u chorych 
z nowotworem mózgu lub krwiakiem  podtwardówkowym, krwotok do 
pnia mózgowego stanowi zawsze w  historii choroby gwałtowny rzut, 
przyspieszający zejście śmiertelne.

Spostrzeżenia te przemawiałyby za odrębnym mechanizmem powsta
wania krwotoków pierwotnych i w tórnych w pniu mózgowym. Tę odręb
ność potwierdzają także obrazy morfologiczne.

Morfologia pierwszej grupy wskazuje na to, że do wynaczynienia 
doszło w tkance mózgowej, uprzednio poważnie uszkodzonej zaburze
niami krążenia. W podobnych w arunkach dochodzi zazwyczaj do udaru 
w obrębie półkuli mózgowej. Przyczyny warunkujące lokalizację krwo
toku pierwotnego w pniu mózgowym mogą być przypuszczalnie różno
rodne. Być może, że odgrywa tu  rolę typ unaczynienia śródmózgowia 
i mostu — osobnicze locus minoris resistentiae. Podkreśla się niejedno
krotnie znaczenie nieprawidłowości naczyniowych w krwawieniach zlo
kalizowanych na podstawie mózgu, przede wszystkim w obszarze odga
łęzień a. basilaris (van Bogaert, Epstein 1951). W naszym materiale 
w trzech przypadkach, w obrębie ogniska krwotocznego stwierdzono 
pęczki naczyń, nasuwających podejrzenie istnienia naczyniaka.

Pewne wskazówki odnośnie patogenezy krwotoków omawianej grupy 
dostarcza badanie brzegów ognisk krwotocznych, wykazujące zmiany 
martwicze komórek nerwowych, uszkodzenie tkanki glejowej i odczyn 
mezenchymy. W zestawieniu z anamnezą kliniczną — szczególnie dotyczy 
to 7 chorych z okresem przeżycia do 8 godzin, trzeba przyjąć, że 
istnieje duże prawdopodobieństwo powstania opisanych zmian jeszcze 
przed ostrym początkiem choroby (Wiśniewski 1961).

Przedmiotem licznych dociekań stała się interesująca, całkowicie 
odmienna patogeneza wtórnych krwotoków do pnia mózgowego. Przede
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wszystkim zwrócono uwagę na częstość tego groźnego powikłania. 
Z dużych zestawień wynika, że w przebiegu guzów mózgu w 6 do 15 % 
przypadków należy się liczyć z wynaczynieniami w pniu mózgowym 
(Wilson i W inkelman (1953) — 60 %, Poppen, Kendrick i Hicks — 14 %, 
Epstein — 10 %). Podobne liczby, może nieco wyższe, spotyka się 
w zestawieniach dotyczących udarów mózgu (Fields i M alpert — 17 przy
padków na 43 badanych, Chrast i Nedbal 21,7 %). Duże znaczenie 
dla powstania zmian w pniu wydaje się posiadać lokalizacja sprawy 
pierwotnej oraz szybkość narastania ciśnienia śródczaszkowego. Uważa 
się powszechnie, że pierwszeństwo posiadają tu  ogniska położone ponad 
namiotem. Poppen i wsp. w 84 przypadkach guzów podnamiotowych, 
krwawień w pniu nie stwierdzili. Gänshirt (1957), Pia i inni są zdania, 
że wśród guzów nadnamiotowych najczęściej zmiany te powodują 
nowotwory płata skroniowego. Rodzaj nowotworu, jak się wydaje, 
nie ma tu  większego znaczenia. Podkreśla się jedynie rolę nagłych 
zaostrzeń przewlekłego wzmożenia ciśnienia śródczaszkowego — na sku
tek np. krwotoku do guza lub różnych przyczyn zewnętrznych.

W naszym materiale, obejmującym 5 przypadków guzów mózgu, 
u 2 chorych miało miejsce krwawienie do tkanki nowotworowej, a we 
wszystkich przypadkach dało się zaobserwować nagłe, nieledwie uda
rowe zaostrzenie objawów klinicznych.

Poza nowotworami wewnątrzczaszkowymi i krwotokami „torebko
wym i” przyczyną zmian w pniu mogą być duże ogniska rozmiękania — 
w naszym materiale 2 przypadki — i co zasługuje na szczególną uwagę, 
krwiaki podtwardówkowe. Na tę ostatnią przyczynę krwawień do pnia 
mózgowego zwrócili uwagę Chrast i Nedbal, wykazując w swym m a
teriale aż 23 % powikłań tego schorzenia.

Mechanizm wynaczynień w tórnych w pniu mózgowym nie jest 
jeszcze do końca poznany, ale ogólne jego zarysy są już wyjaśnione. 
Zasadniczą rolę odgrywa ucisk nadnamiotowej części mózgu na namiot 
móżdżku i pośrednio na pień. W wyniku tego nacisku dochodzi do 
przemieszczenia śródmózgowia i mostu ku tyłowi oraz jednocześnie 
do zaburzeń odpływu żylnego w tym  rejonie (Scheinker 1945, Cannon 
1951).

Jeśli w następstwie wzmożenia ciśnienia śródczaszkowego dojdzie 
do wgłobienia części zakrętu hipokampa do wcięcia namiotu, zostają 
wówczas przestrzenie płynowe podnamiotowe od położonych powyżej 
i pojawia się dysproporcja ciśnienia między żyłami rozdętymi zastojem 
pnia mózgowego a niskim stosunkowo ciśnieniem w przestrzeniach 
płynowych. W tym  samym czasie mogą powstać w tkankach pnia 
mózgowego zmiany spowodowane ischemią, które zmniejszają odpor
ność mechaniczną tych tkanek na rozszerzenie i pękanie naczyń. Pojawia
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się obrzęk pnia spowodowany zarówno zaburzeniami hemodynamiki, jak
i, być może, zwiększoną przepuszczalnością śródbłonków naczyń w prze
biegu anoksji.

Lindenberg (1957) przypuszcza, że podstawowe znaczenie dla wyna- 
czynień w pniu ma ucisk drobnych tętnic przez ostrą krawędź namiotu 
i zwężenie dołu międzykonarowego. Odnośnie naczyń środkowego i dol
nego m ostu autor ten jest zdania, że zostają one zagięte (szczególnie 
aa. paramedianae) i w ten sposób uniedrożnione. Dochodzi do tego na 
skutek przesunięcia mostu ku tyłowi po stoku Blumenbacha.

Z przytoczonych poglądów wynika, że już przy rozpatryw aniu m e
chanicznych czynników powodujących wtórne zmiany w pniu istnieją 
rozbieżności poglądów. Większe jeszcze wątpliwości budzą koncepcje 
odruchowo-regulacyjne. Należy do nich odruch naczyniowy Cushinga, 
rozszerzenie naczyń mózgu z powodu podwyższenia C 0 2 we krwi 
i reakcje własne naczyń na bodziec mechaniczny, jakim jest prze
krwienie. Pierwszy z tych mechanizmów, odruch stwierdzony przez 
Cushinga u zwierząt, to wzrost ciśnienia krwi, jako odpowiedź na 
wzmożenie ciśnienia śródczaszkowego. Z licznych badań wynika jednak, 
że u człowieka odczyn ten powoduje jedynie nieznaczne podniesienie 
ciśnienia tętniczego (Quandt 1959).

W ydaje się również mało prawdopodobne, ażeby odruch naczyniowy 
na podwyższenie poziomu C 0 2 we krwi mógł przeciwstawić się wzmo
żonemu ciśnieniu wewnątrzczaszkowemu. To samo dotyczy odruchów 
własnych naczyń mózgu. Słuszne jest więc zapewne stanowisko Vanke 
i W aberitscha (1953), którzy trak tu ją  wymienione mechanizmy jedynie 
jako sprzyjające krwawieniu do pnia mózgowego. Całość obrazu należy 
prawdopodobnie zarówno do czynników mechanicznych, jak i naczynio- 
ruchowych.

Pewne dane zdają się świadczyć o dominującej roli ucisku wywie
ranego na naczynia żylne. Stwierdzono mianowicie, że w przypadku 
wtórnych zmian naczyniowych w pniu, zatoka strzałkowa i żyły opo
nowe, które nie podlegają bezpośrednio uciskowi, są puste bądź 
bardzo słabo wypełnione krwią. Zestawienie tego faktu z m aksy
malnym  zazwyczaj rozdęciem żył i kapilarów podnamiotowej części 
przemawia za niezwykłym utrudnieniem  odpływu żylnego. Nie prze
sądza to bynajm niej, że krwawienia pochodzą z naczyń żylnych. 
Przekrwienie przenosi się bowiem również na tętnice, nie posiadające 
dostatecznego oparcia w zmienionej obrzękowo tkance.

Pozostaje jeszcze wyjaśnienie przyczyny lokalizacji w tórnych krwo
toków w części grzbietowej pnia mózgowego. Ma tu  przypuszczalnie 
znaczenie uciśnięcie żyły podstawnej Rosenthala, która odprowadza 
krew z górnego m ostu i śródmózgowia do żyły mózgu wielkiej Galena.
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Pia stwierdził w licznych przypadkach angiograficznych tak  znaczne 
zagięcie żyły Rosenthala, że pozostawała ona wypełniona kontrastem, 
k tóry  nie przepływał dalej w kierunku zatoki. W innych przypad
kach w świetle tego naczynia znaleziono zakrzep, ciągnący się aż do 
żyły Galena.

Obrazy morfologiczne stwierdzane w naszym m ateriale przemawiają 
również za żylnym pochodzeniem wtórnych krwotoków do pnia mózgo
wego. O zastoju żylnym świadczy tu  m aksymalne rozdęcie naczyń 
żylnych, włośniczek i drobnych tętnic oraz znaczny obrzęk tkanek 
pnia mózgowego. Również grzbietowe na ogół ułożenie ognisk odpowiada 
obszarowi unaczynienia żylnego odgałęzień żyły Rosenthala. Ogniska 
krwotoczne są liczne, niewielkie i raczej rozsuwają tkanki niż je 
rozrywają, jak  to można zaobserwować w krwotokach pochodzenia 
tętniczego.

W tórne zaburzenia krążenia w pniu mózgowym są znacznie częstsze 
niż krwotoki pierwotne. Przyczyna leży przypuszczalnie nie tylko 
w stosunkowo częstym występowaniu ognisk nowotworowych i naczynio- 
pochodnych w półkulach mózgu, ale również w małej odporności m e
chanizmów, regulujących ukrwienie w pniu w w arunkach wzmożonego 
ciśnienia wewnątrzczaszkowego.

WNIOSKI

Powyższe wyniki badań i rozważania dadzą się streścić w następu
jących wnioskach:

1. Krwotoki w tórne do pnia mózgowego są częstsze niż pierwotne: 
na ogólną liczbę około 400 przypadków sekcyjnych znaleziono ogniska 
w tórne u 29 osób, pierwotne zaś tylko u 11.

2. Obydwa omawiane typy ognisk krwotocznych w pniu mózgo
wym posiadają odrębną lokalizację i wygląd makroskopowy.

a. Ogniska pierwotne są zwykle pojedyncze, znacznej wielkości 
i leżą w brzusznej lub środkowej części mostu względnie śródmózgowia. 
W ystępują one najczęściej w mózgach o dużych zmianach miażdżyco
wych, albo współistnieją z nieprawidłowościami naczyń podstawy 
mózgu.

b. Ogniska w tórne są przeważnie mnogie, często symetryczne, nie
wielkie (również punkcikowate), ze skłonnością do rozmieszczania 
w nakrywkowej części pnia mózgowego. Zmiany miażdżycowe są tu  
obecne jedynie w niewielkiej ilości przypadków.

3. W obrazie mikroskopowym brzegów ognisk pierwotnych stw ier
dza się często zmiany rozmięknieniowe; stopień rozwoju odczynu glejo
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wego i mezenchymatycznego świadczy o wcześniejszym istnieniu m ar
twicy tkanek, do których nastąpiło krwawienie.

Ogniska wtórne znajdują się przeważnie w tkance niezmienionej. 
Towarzyszy im obrzęk i przekrwienie w obrębie pnia mózgowego.

4. Analiza obrazu mikroskopowego ognisk pierwotnych w  pniu 
mózgowym, w zestawieniu z danym i klinicznymi, przemawia na korzyść 
teorii patogenetycznej, przyjm ującej, że krwotoki mózgowe „miażdży- 
cowo-nadciśnieniowe” pojawiają się w tkance uprzednio martwiczo 
zmienionej.

Przyczyną krwotoków wtórnych jest przypuszczalnie utrudnienie 
odpływu żylnego w  dorzeczu żyły podstawnej Rosenthala. Powstający 
w tych warunkach zastój w żyłach grzbietowych części mostu i śród- 
mózgowia powoduje wzmożenie ciśnienia tętniczego w tym  obszarze, 
obrzęk tkanek i wzmożoną przepuszczalność ścian naczyniowych.

E. KyJIbMHUKH

BHßbl H MOPOOJIOrHMECKHH AHAJIH3 riEPBHHHblX H BTOPHMHbIX 
KPOBOH3/IHHHHH B M 0 3 r 0 B 0 H  CTBO/I

C o a e p s c a H H e

A b t o p  H cc^e^O Ba^ HeBponaTOjiorM'iecKH 4 0  rojiOBHbix M 03r0B c  reM opparnwecK HM H  

c m r a M H  b  cpeAHHH M03r h m o c t . B 11 -t h  c n y M a a x  Ha6,nfOAaJiHCb nepBH^Hbie  on arH ,  

B 2 9 -th  —  B T op m nib ie  —  b pe3yjibTaTe KpoBoreneHHH, u,epe6poMajiflu,HH, Heon;ia3Ma- 

THwecKou on y xor iH  ji h6 o cy ß ^ y p a ^ b H O H  reMaTOMbi b  snHTeHTopHaJibHOM npocTpaHCTBe.

riepBHHHbie KpOBOH3.1HHHHa B M03r0 B0H CTBOJI ßbUIH no OÓbIKHOBeHHK) ÓOJlblllHMH 

OflHHOWHblMH H COHeTa;iHCb CO 3HalIHTeJIbHbIMH 3TepOMaT03HbIMH H3MeHeHHHMH, J1HÓO 

HenpaBHjibHOCTbK) cocyAOB ochob3hhh M 0 3 r a .  rncTOJiornwecKaH KapTHHa KpaeB 3Thx 

onaroB yKa3biBaeT Ha u,epe6p0Ma,HHu,H0HHbifi npouecc npeAiuecTByioiUHH kpoboh3JIhh- 

HHHM.

B M 0 3 r a x  c BTopii' iHbiMH KPOBOH3JIHHHHHMH H a ó jn o A a j iC f l  OTeK H rn n e p e M H H  T K ane fl  

M o s r o B o r o  c t b o j i s .  T e M o p p a n m e c K n e  o w a r a  6 b i m \  n o  oßb iK H O B e n n io  M Horow H C^eH iib i,  

n p o H c x o A H ^ H  o t  p a 3 ^ H i iH b ix  cocyA O B  H p a c n o j i a r a j i H C b  npe>K A e B c e r o  b A o p c a ; ib H b ix  

y q a c T K a x  MOCTa h  c p e A H e r o  M 0 3 r a .  Ha s t o m  o c h o b s h h h  m o ä h o  n p e A n o n a r a T b ,  m to  

npHHHHOil KpOBOH3JIHHHHH MOFJIO HBHTbCH 33TpyA H eH H H  OTTHOKa KpOBH H e p e 3  6 a 3 a j lb H y K )  

B eH y M 0 3 r a .  Ma;iHUHOHHbiH n p o u e c c  Ha K p a n x  r e M o p p a r H ^ e c K H x  o n a r o B  Ha6.MOAa.ncH 

TOJlbKO CnopaflHHHO.

K ^H H H ^e C K H  MOMeHT nOHBJieHHH BTOpHMHbIX KpOBOH3JIHHHHH B. M 03rO B O H CTBOJI 

n p o H B jif l j iC H  pe3K H M  y x y A U ie H i ie M  c o c t o h h h h  ö o j ib H b ix  b  T e x  c ^ y w a a x ,  b K O Topb ix . s m i -  

T e H T O p n a jib H b ix  O H a ro B  5iB.nH.nacb onyxojib .nn6 o c y ó ^ y p a ^ i t n a H  re M a T O M a . y  ö o j ib H b ix  

C HHCyjlbTOM 3T0T IIIIUHAeHT npOXOAHA He3aMCHeHHbIM.
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J. K u lc zyc k i

TYPES A ND  MORPHOLOGIC A N A LY SIS OF PRIMARY A N D  SECONDARY  
HEMORRHAGES INTO THE BRAIN STEM

S u m m a ry

Forty brains w ith  hemorrhagic foci in the mesencephalon and pons were  
studied neuropathologically. In 11 cases the foci were primary, in 29 secondary  
in the course of hemorrhage, malacia, tumor or subdural hematoma in the 
supratentorial space.

The primary hemorrhages in the brain stem were mostly extensive, single, 
coexisting with marked atherosclerotic changes or w ith  m alformations of the  
vessels of the brain base. The histological picture of the focal margins indicates 
malacic changes preceding the hemorrhage.

Edema and hyperemia of the brain stem tissue w as found in the brains 
with secondary hemorrhages. As a rule the hemorrhagic foci were numerous, 
originating from various types of vesse ls  and occupied predom inantly dorsal 
parts of the pons and mesencephalon. This might point to obstruction in the  
blood flow  of the basal celebral vein  as the s cause of the hemorrhages. 
Malacia of the focal margins was observed only sporadically.

Clinically, the occurrence of secondary hemorrhage in the brain stem was 
manifested by sudden deterioration of the  patients condition in those cases in 
which the supratentorial focus w as a tumor or subdural hematoma.

In patients w ith  cerebral apoplexia the brain stem incident remained  
unnoticed.
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WSTĘP

Uderzająca dysproporcja między częstotliwością występowania ognisk 
naczyniopochodnych w mózgu i w móżdżku, na niekorzyść tych ostat
nich, skłania nas do zastanowienia się nad jej przyczynami.

Udary móżdżkowe nie są co prawda tak rzadkie, jak sądzono daw
niej, w oparciu o pracę Michaela (1932), który w m ateriale  17257 
bieżących przypadków sekcyjnych znalazł 1112 krwotoków mózgowych
i tylko 10 móżdżkowych, co daje stosunek krwotoków mózgowych do 
móżdżkowych 111:1 (0,9%).

Na tle materiałów innych autorów stosunek ten przedstawia się 
nieco inaczej, w dalszym ciągu jednak zostaje utrzym ana wyraźna 
dysproporcja (tab. 1).

Powyższe dane odnoszą się do krwotoków móżdżkowych. Piśmien
nictwo dotyczące rozmiękań jest znacznie uboższe, ale i tu  zaznacza 
się duża rozbieżność pomiędzy liczbą rozmiękań w półkulach mózgo
wych i w móżdżku. W zestawieniu Johanssona i Melina (1950) stosunek 
ten wynosi 101:1 (0,9%).

Jeżeli przyjąć, że najczęściej spotykanym czynnikiem w etiologii 
krwotoków i rozmiękań jest miażdżyca (Charcot i Bouchard 1868, 
Wernicke 1881, Opalski 1957), nasuwa się pytanie, czy rzadkości ognisk 
naczyniopochodnych w móżdżku odpowiada mniejsze nasilenie zmian 
miażdżycowych w tętnicach móżdżkowych. Dane z piśmiennictwa po
twierdzają tę opinię. Zarówno praca Bakera i Iannone (1959, cz. I), 
oparta na dużym materiale, przebadanym  makroskopowo pod kątem 
rozmieszczenia zmian miażdżycowych w naczyniach podstawy mózgu,
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Tabela  1 * 
Table 1

L.p.
N um 
ber

Rok
Year

Autor
Author

Liczba krwotoków  
Number of hemorrhages

°/o
Percentmózgowych

cerebral

m óżdżko
w ych

cerebellar

1 1E54 Durand, Fardel 153 13 8,5
2 1868 Charcot, Bouchard 77 13 16,9
3 1906 Witte 111 6 5,4
4 1908 Schröder 56 3 5,3
5 1909 Ellis 31 1 3,2
6 1910 Tooth 118 2 1,7
7 1912 Themas 27 2 7,4
8 1915 Avala 102 2 1,9
9 1940 Basanskaja 231 15 6,5

10 1942 Mitchell, Angrist 115 15 12,9
11 1950 Eogolepow 1000 34 3,4
12 1951 Karpisek, Fantis, Hammer 160 6 3,8
13 1953 Lurie 289 10 3,4
14 1954 Hyland 630 31 5,0
15 1958 Chrast, Nedbal 353 23 6,4
16 1953 Janko wicz 110 8 7,2
17 1960 Rey-Eellet 204 20 9,8
18 1960 Johansson, Melin 162 8 5,0

Razem
Total 3929 212 średnio _ 

m ean ’ *

* (pozycja 1—4 — cytowane w g Chrasta i Nedbala 1958).

jak również w literaturze polskiej, praca Majdeckiego i Zelman (1961), 
a z dawniejszych praca Kodamy (1926), wykazują, że proces miażdży
cowy oszczędza tętnice móżdżku. W przypadkach gdy zmiany te w ystę
pują — proces następuje bardzo późno.

Fakt ten nie wyjaśnia nam jednak zagadnienia. Po pierwsze stan 
krążenia móżdżkowego zależny jest nie tylko od zmian w tętnicach 
móżdżkowych, ale w nie mniejszym stopniu i od zmian w tętnicy 
podstawnej i w tętnicach kręgowych. Po drugie nieobecność miaż
dżycy w pniach tętnic móżdżkowych nie zawsze idzie w parze z małym 
nasileniem zmian w drobnych naczyniach śródmiąższowych, analogicz
nie do dysproporcji tych zmian w mózgu, wykazanych przez Környeya 
(1955), Bakera i Iannone i Dąmbską (1962).

Nie ulega wątpliwości, że wśród m omentów patogenetycznych w po
wstawaniu ognisk naczyniopochodnych w  móżdżku obok miażdżycy 
uwzględnić trzeba także inne czynniki, jak: nadciśnienie, obecność
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m ateria łu  zatorowego w niektórych przypadkach, zaburzenia krążenia 
w tylnej jamie, w  wyniku wzrostu ciśnienia nadnamiotowego i inne. 
Czynniki te jednak, poza ostatnim, są przeważnie wspólne dla ognisk 
naczyniopochodnych nadnamiotowych i podnamiotowych, nie mogą być 
zatem uważane za klucz do rozwiązania zagadnienia małej częstotliwości 
występowania zmian w móżdżku.

W pracy niniejszej postawiono sobie za cel przebadanie, czym tłu 
maczy się występowanie ognisk naczyniopochodnych w móżdżku, 
w przypadkach jego uszkodzenia krwotocznego lub rozmięknieniowego. 
Rozwiązania zagadnienia poszukiwano przez:

1. analizę morfologiczną charakteru  i lokalizacji ognisk naczynio
pochodnych w móżdżku,

2. analizę zmian w układzie naczyniowym móżdżku, z uwzględnie
niem naczyń podstawowych i drobnych odgałęzień śródmiąższowych,

3. analizę współistniejących ognisk nadnamiotowych i ocenę ich 
ewentualnego wpływu na krążenie w tylnej jamie,

4. korelację tych faktów i próbę ustalenia warunków patogene- 
tycznych, w jakich dochodzi do powstania różnych typów ognisk naczy
niopochodnych w móżdżku.

MATERIAŁ I METODA

M ateriał nasz pochodzi ze zbiorów Zakładu Neuropatologii PAN 
oraz z Pracowni Neuropatologii Insty tu tu  Psychoneurologicznego i obej
m uje 60 przypadków ognisk naczyniopochodnych w móżdżku.

Przy o c e n i e  m a k r o s k o p o w e j  zwracano szczególną uwagę 
na: 1) stan naczyń podstawy mózgu pod kątem  obecności i nasilenia 
zmian miażdżycowych, 2) charakter ogniska, 3) lokalizację ogniska 
z punktu  widzenia zakresu unaczynienia określonego pnia tętniczego, 
4) ew entualną obecność i lokalizację towarzyszących ognisk w pół
kulach mózgowych, obrzęk półkul, objawy wklinowania podnamioto- 
wego.

Do b a d a n i a  m i k r o s k o p o w e g o  pobierano duże wycinki 
z móżdżku, obejmujące w m iarę możliwości całe ognisko; zatapiano 
je w parafinie i barwiono metodami Nissla, hematoksyliną-eozyną, 
van Gieson, M allory’ego.

Badanie mikroskopowe obejmowało w każdym przypadku: 1) ocenę 
charakteru  i nasilenia zmian w naczyniach śródmiąższowych kory
i istoty białej oraz w oponowych rozgałęzieniach głównych pni tę tn i
czych, 2) morfologię ogniska, z uwzględnieniem jego charakteru  i „wie
k u ” zmian (stopień rozpadu tkanki, stadium organizacji).

Wychodząc z założenia, że charakter i stopień zaawansowania zmian 
w naczyniach jest w dużej mierze zależny od ich kalibru (Baker,
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Iannone 1959), podzielono naczynia na trzy grupy: A — naczynia
o średnicy do 150 mikronów, B — 150—600 mikronów, C — ponad
600 mikronów. Nasilenie zmian oceniano w każdej grupie osobno, 
określając je w czterech stopniach według kryteriów  zaproponowanych 
przez Światową Federację Neurologii (1959).

„Wiek” ogniska oceniano w oparciu o znajomość chronologicznych 
faz organizacji krwotoku oraz faz rozwoju zawału mózgowego (wg van 
Bogaerta 1959).

Na podstawie obrazu makroskopowego podzielono cały materiał 
na 2 duże grupy:

I. krwotoki móżdżkowe — 24 przypadki
II. zawały móżdżkowe — 36 ,,

c z ę ś ć  i  

KRWOTOKI MÓŻDŻKOWE

Grupa ta obejmuje 24 przypadki. Z punktu  widzenia stanu klinicz
nego i zmian makroskopowych ogólna charakterystyka tej grupy przed
stawia się następująco:

D a n e  k l i n i c z n e .  M ateriał badany dotyczył 11 mężczyzn i 13 
kobiet w wieku od 30 do 80 lat. Czas od wystąpienia krwotoku do 
m omentu zgonu wynosił: od 1 doby do ponad 20 dni. W 20 przypad
kach stwierdzono obecność nadciśnienia tętniczego.

D a n e  d o t y c z ą c e  o g n i s k a  k r w o t o c z n e g o :
1. Charakter i wielkość ogniska

a) masywny krwotok niszczący dużą część półkuli — 17 przyp. 
(tego typu krwotok przedstawia rye. 1)

b) niewielki krwotok o wym iarach poniżej 1 0 x 1 0  m m  — 7 ,,
2. Lokalizacja ogniska

a) półkula prawa — 8 „
b) półkula lewa — 11 „
c) robak — 2 „
d) robak i półkula — 3 ,,

3. Przedarcie się krwotoku na zewnątrz
a) do IV komory — 11 ,,
b) do przestrzeni podpa jęczy nówko we j — 5

4. Współistnienie ognisk nadnamiotowych
a) jednoczasowe

krwotok w półkuli mózgowej — 1 ,,
rozmiękanie w półkuli mózgowej — 1

b) różnoczasowe
krwotok w półkuli mózgowej — 3
rozmiękanie w półkuli mózgowej — 9 ,,
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BADANIE MIKROSKOPOWE

O b r a z  m o r f o l o g i c z n y  o g n i s k  k r w o t o c z n y c h  poz
wala na wyodrębnienie 3 grup przypadków:

1. Krwotoki „pierwotne”, bez cech poprzedzającego je rozmiękania.
2. Krwotoki „wtórne”, poprzedzone rozmiękaniem.
3. Krwotoki zorganizowane.
Ze względu na odrębne cechy morfologiczne każdą z w/w grup 

omówimy osobno.

1. G r u p a  k r w o t o k ó w  p i e r w o t n y c h ,  b e z  c e c h  p o 
p r z e d z a j ą c e g o  je r o z m i ę k a n i a  obejmuje 8 przypadków. 
W ciągu p i e r w s z e j  d o b y  w obrazie mikroskopowym przed
staw iają się one jako masy świeżej, nie zmienionej krwi, rozwar
stwiające i niszczące tkankę (przyp. Nr 1984, 1992, 1646, 522, 2101) *. 
Wśród mas krwi można niekiedy zauważyć strzępy zachowanej tkanki, 
k tóra  nie uległa jeszcze autolizie. Komórki nerwowe w tkance ota
czającej nie wykazują uszkodzeń, widać jedynie obrzęk oraz zastój 
w naczyniach, odczynu komórkowego w otoczeniu krwotoku w tym  
okresie nie obserwowano. Podczas d r u g i e j  d o b y  (przyp. Nr 1857) 
w otoczeniu ogniska zaczynają pojawiać się nieliczne leukocyty. Strzę
pów tkanki w obrębie krwotoku już nie obserwowano. W ciągu 
c z w a r t e j  d o b y  (przyp. Nr 130) w wylanej krwi pojawia się 
hemosyderyna. Obecność jej stwierdzono również w komórkach glejo
wych warstwy Bergmanna. Na brzegu ogniska zwiększa się nieco 
ilość leukocytów oraz uwidaczniają się przerosłe astrocyty. Około 
d w u d z i e s t e g o  d n i a  (przyp. Nr 67/61) wylana krew ulega 
hemolizie, erytrocyty rozpadają się, zwiększa się ilość hemosyderyny. 
Rozpoczyna się resorpcja. Pojawiają się makrofagi obładowane pro
duktam i rozpadu krwi. W tkance otaczającej mnożą się astrocyty, 
ulegają przerostowi tworząc olbrzymie postacie. W otoczeniu ogniska 
zaczynają bujać włośniczki i włókna kolagenowe.

2. G r u p a  k r w o t o k ó w  w t ó r n y c h ,  p o p r z e d z o n y c h  
r o z m i ę k a n i e m ,  obejmuje 11 przypadków. Wyodrębniliśmy je na 
podstawie stwierdzenia w brzegu świeżego krwotoku lub w jego 
bliskim sąsiedztwie zmian tkankowych, charakterystycznych dla pro
cesu rozmiękania, z wyraźnymi cechami przemawiającymi za starszym 
ich pochodzeniem w stosunku do krwotoku. Przy ocenie wieku zmian 
rozmięknieniowych i krwotocznych braliśmy pod uwagę fakt znacznie 
późniejszego rozpoczynania się procesów resorpcji i organizacji w obrę

* Przypadki oznaczone numerami od 0 do 1000 pochodzą z Pracowni Neuro-  
patolofii Instytutu Psychoneurologicznego, w szystk ie  pozostałe przypadki z Zakładu  
Neuropatologii PAN w  Warszawie.
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bie ogniska krwotocznego niż w malacji (van Bogaert 1959, Wiśniewski 
1961). Toteż stwierdzenie zmian martwiczych z obrazami schorzenia 
ciężkiego lub ischemicznego Nissla, rozpadem komórek zwojowych 
kory, obecnością makrofagów nie zawierających produktów rozpadu 
krwi, ewentualnie cech zaczynającej się organizacji, w otoczeniu mas 
świeżej, nie zmienionej krwi, uznaliśmy za moment przemawiający 
za poprzedzającym krwotok rozmiękaniem. Aby uniknąć możliwości 
wzięcia odczynu tkankowego okołokrwotocznego za poprzedzającą m ar 
twicę, wyłączono z tej grupy przypadki, w których czas od wystąpienia 
krwotoku do zgonu przekraczał 3 tygodnie. (Właściwa resorpcja krwo
toku przez makrofagi wg van Bcgaerta rozpoczyna się zazwyczaj 
dopiero około dwudziestego dnia).

W tej grupie przy pomocy badania mikroskopowego obserwowa
liśmy, w tkance otaczającej krwotok, zmiany martwicze w następu
jących fazach: a) zmiany anoksemiczne w  komórkach, b) resorpcję 
przez makrofagi, c) organizację i bliznowacenie. Zmiany anoksemiczne 
w korze wyrażały się opustoszeniami w warstw ie ziarnistej lub w w ar
stwie komórek Purkinjego (przyp. Nr 1767), lub obkurczeniem i pyknozą 
jąder warstwy ziarnistej, ewentualnie zmianami o typie schorzenia 
ischemicznego lub ciężkiego — Nissla w komórkach Purkinjego (przyp. 
Nr 1712). W innych przypadkach, w pobliżu brzegu krwotoku stw ier
dzano rozluźnienie s truk tu ry  tkanki, niekiedy z tworzeniem się jamek, 
z obecnością makrofagów nie zawierających barwików krw i (przyp. 
Nr 759, ryc. 2). Niekiedy widoczny był również rozpleni astrocytów 
z występowaniem postaci przerosłych (przyp. Nr 77/61). W jednym  
przypadku znaleziono w brzeżnej części krwotoku naczynie wypsłnione 
zakrzepem (przyp. Nr 205). Innym  typem  zmian, obserwowanych 
w tkance przylegającej do krwotoku, były pola martwicze w stadium 
organizacji glejowo-mezodermalnej, z bogatą siecią nowo tworzących 
się włośniczek i licznymi pasmami kolagenowymi (przyp. Nr 1767).

Wszystkie opisane obrazy przemawiają za tym, że krwawienie w y
stąpiło do tkanki dotkniętej uprzednio przez zmiany martwicze. Zmiany 
te znajdują się w różnej fazie rozbiórki i organizacji, co pozwala 
ocenić w przybliżeniu czas, jaki upłynął od powstania m artw icy do 
wystąpienia krwotoku.

3. G r u p a  k r w o t o k ó w  z o r g a n i z o w a n y c h .  Do tej g ru 
py zaliczyliśmy tych 5 przypadków, w których ol^res czasu od w ystą 
pienia krwotoku do zgonu przekracza 3 tygodnie. Mamy tu na ogół 
do czynienia z ogniskami małych rozmiarów, które nie dopro
wadziły do szybkiego zgonu. W obrazie mikroskopowym obserwowano 
w tej grupie organizujące się lub bliznowate ogniska krwotoczne 
w postaci szczelinowatych jam, otoczonych szerokim wałem, złożonym
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z fibroblastów, makrofagów obładowanych barwikami krwi i prze- 
rosłych astrocytów. W ogniskach starszych ścianę jam y stanowiła 
bogata sieć włókien kolagenowych, wśród których widać było m akro- 
fagi wypełnione brunatnym  barwikiem. Niekiedy produkty rozpadu 
krwi spotykano leżące wolno wśród tkanki w postaci brunatnawych 
ziarenek.

Z m i a n y  w u k ł a d z i e  t ę t n i c  m ó ż d ż k o w y c h  kształtują 
się odmiennie w każdym z trzech typów ognisk krwotocznych, omó
wimy je więc osobno dla każdej grupy.

1. G r u p a  k r w o t o k ó w  b e z  c e c h  p o p r z e d z a j ą c e g o  
r o z m i ę k a n i a .  W trzech przypadkach tej grupy nie znaleziono 
żadnych zmian w naczyniach śródmiąższowych móżdżku, zaś w pozo
stałych pięciu m ają one bardzo małe nasilenie. W naczyniach
o ś r e d n i c y  d o  150 m i k r o n ó w  w ystępuje nieznaczny rozplem 
włókien kolagenowych, w obrębie błony środkowej. W tętnicach
o ś r e d n i c y  150— 600 m i k r o n ó w  zwłóknienie jest nieco sil
niejsze, ale nie obserwuje się przebudowy ściany naczynia ani wyraź
nego zwężenia błony środkowej. W naczyniach o ś r e d n i c y  p o 
w y ż e j  600 m i k r o n ó w  zaznacza się również w niewielkim stop
niu proliferacja łącznotkankowa. W żadnym z naczyń śródmiąższowych 
nie spotkano zwężenia światła, nacieków okołonaczyniowych, hialini- 
zacji ani zwapnień.

W przeciwieństwie do tego d u ż e  n a c z y n i a  p o d s t a w y  
m ó z g u  wykazują prawie we wszystkich przypadkach zaawansowane 
zmiany ateromatyczne. Porównanie nasilenia zmian w naczyniach śród
miąższowych (przyjmując średnią z trzech kalibrów) oraz w naczyniach 
podstawy mózgu w  przypadkach tej grupy przedstawia się w tab. 2.

Tabela  2 
Table 2

Nr przypadku 
No. of case

Naczynia śróc miąższowe  
Parenchymatous blood vessels

Naczynia podstawy mózgu  
Elood vessels of the base  

of the brain

130 I III
522 II III

1646 0 III
1857 I III
1984 I
1992 0 III
2101 0 II
67/61 I II

2. G r u p a  k r w o t o k ó w  p o p r z e d z o n y c h  r o z m i ę k a -  
n i e m. W tej grupie zmiany w naczyniach śródmiąższowych są
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na ogół duże. Nie znaleziono tu  ani jednego przypadku wolnego od 
zmian.

W naczyniach o ś r e d n i c y  d o  150 m i k r o n ó w  obserwuje 
się głównie zwłóknienie, niekiedy dużego stopnia, z tendencją do 
zastąpienia całej błony środkowej przez włókna łącznotkankowe. Przy 
dużym rozplemie kolagenowym dochodzi do zwężenia światła naczynia. 
W niektórych przypadkach obserwowano drobne nacieki okołonaczy- 
niowe (przyp. Nr 1636). W tętnicach o ś r e d n i c y  150— 600 m i 
k r o n ó w  zmtany są bardziej nasilone. W trzech przypadkach obser
wowano rozplem śródbłonka, doprowadzający prawie do zamknięcia 
światła naczynia (przyp. Nr 1712, 2050 i 1636). Rozplem elementów 
kolagenowych jest tu  znacznie większy. W czterech przypadkach obser
wuje się przebudowę łącznotkankową ściany naczynia (przyp. Nr 1787, 
723, 1712, 77/61). Zmiany szkliste występują dość często. Również 
przy licznych naczyniach obserwuje się nacieki drobnookrągłokomór- 
kowe. W tętnicach o ś r e d n i c y  p o n a d  600 m i k r o n ó w  obser
wuje się podobne lub jeszcze większe nasilenie zmian niż w naczy
niach poprzedniego typu. Dominuje tu  również proliferacja łączno- 
tkankowa ze zcieńczeniem, a niekiedy zanikiem błony środkowej 
i zastąpienie jej przez włókna kolagenowe. Zmianom tym  często towa
rzyszą nacieki okołonaczyniowe (przyp. Nr 1636, 1676 i 1767). Szkli
wienie ścian naczyniowych jest bardziej zaawansowane (przyp. Nr 723, 
1636, 1712, 1767). Obok rozplemu śródbłonka, zwężającego światło 
naczynia, pojawiają się niekiedy zmiany zwyrodnieniowe z rozwar
stwieniem błony sprężystej wew nętrznej i odszczepieniem błony wewnę
trznej. Charakterystyczne jest także to, że najw ybitniej zmienione są 
naczynia we wnęce i w pobliżu jądra  zębatego, zaś znacznie mniej 
w korze.

W dużych n a c z y n i a c h  p o d s t a w y  m ó z g u  zmiany są 
raczej mniej nasilone niż w naczyniach śródmiąższowych. W trzech 
przypadkach mają one charakter tylko sporadycznie rozrzuconych bla
szek miażdżycowych. W dalszych trzech nasilenie zmian jest bardzo 
duże. W pozostałych pięciu przypadkach występuje um iarkowana miaż
dżyca. Porównanie nasilenia zmian w naczyniach śródmiąższowych 
i w dużych naczyniach podstawy przedstawia tab. 3.

3. G r u p a  k r w o t o k ó w  z o r g a n i z o w a n y c h .  Jeśli cho
dzi o nasilenie zmian w tętnicach, grupa ta nie odznacza się taką 
jednorodnością. Charakter zmian jest analogiczny jak w dwóch po
przednich grupach, nie ma więc potrzeby omawiania ich osobno, dla 
poszczególnych kalibrów naczyń. Ogólnie biorąc zmiany w ahają się 
od nieznacznego zwłóknienia (przyp. N r 714) do ciężkiego zeszkliwienia 
(przyp. Nr 1869) z przebudową łącznotkankową ściany (przyp. Nr 701)
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Tabela  3 
Table  3

N r przypadku  
No. of case

Naczynia śródmiąższowe  
Parenchymatous blood vessels

Naczynia podstawy mózgu  
Blood vessels of the base  

of the brain

205 II III
414 II II
582 I I
723 IV III
759 II III

1636 III 1
1676 III II
1712 IV II
1787 III II
2050 II I
77/61 III II

i obecnością okołonaczyniowych nacieków drobnookrągłokomórkowych 
(przyp. Nr 701, 1869). W grupie tej zmiany w naczyniach istoty białej 
są również wybitniejsze niż w korze, a szczególnie zaznaczają się 
we wnęce jądra zębatego (przyp. Nr 701, 1869).

Zestawienie nasilenia zmian w tętnicach śródmiąższowych i w na
czyniach podstawy przedstawia tab. 4.

Tabela  4 
Table 4

Nr przypadku  
No. of case

Naczynia śródmiąższowe  
Parenchymatous blood vessels

Naczynia podstawy mózgu  
Blood vessels of the base  

of the brain

190 II IV
680 II III
701 III I
714 I III

1869 III I

Omówienie grupy krwotoków

Przy ocenie korelacji m i ę d z y  c h a r a k t e r e m  i n a s i l e 
n i e m  z m i a n  w n a c z y n i a c h  m ó ż d ż k u  a c e c h a m i  m o r 
f o l o g i c z n y m i  o g n i s k a  k r w o t o c z n e g o  zaznaczają się w y 
raźne odrębności grupy krwotoków „pierwotnych” i „w tórnych”. 
Dotyczą one przede wszystkim stanu naczyń śródmiąższowych. 
W g r u p i e  k r w o t o k ó w  n i e  p o p r z e d z o n y c h  r o z m i ę k a -  
n i e m naczynia śródmiąższowe są zupełnie wolne od zmian lub wyka-
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żują tylko minimalne zwłóknienia. W dużych pniach, na podstawie 
mózgu obserwuje się natomiast zaawansowaną ateromatozę. W g r u 
p i e  k r w o t o k ó w  p o p r z e d z o n y c h  r o z m i ę k a n i e m  zmiany 
w drobnych naczyniach śródmiąższowych m ają na ogół duże nasilenie, 
z obecnością szkliwienia, przebudowy łącznotkankowej błony środko
wej, naciekami drobno-okrągło-komórkowymi oraz proliferacją śród- 
błonka, zwężającą światło wielu naczyń. W tej grupie zmiany miażdży
cowe w naczyniach podstawy mózgu są na ogół umiarkowane.

Można więc w oparciu o nasz m ateriał stwierdzić, że między pato
genezą ogniska krwotocznego w móżdżku a stanem jego naczyń śród
miąższowych istnieje ścisły związek. W yraża się on tym, że pierwotne 
nie poprzedzone rozmiękaniem krwotoki móżdżkowe występują na ogół 
przy zupełnym braku lub minimalnym nasileniu zmian w naczyniach 
śródmiąższowych móżdżku. Natomiast krwotoki poprzedzone rozmię
kaniem, inaczej mówiąc krwotoki do ogniska rozmiękania w móżdżku, 
w ystępują prawie z reguły w przypadkach z zaawansowanymi zmianami 
w układzie tętnic śródmiąższowych móżdżku.

Patomechanizm p o w s t a w a n i a  k r w o t o k ó w  m ó ż d ż k o 
w y c h  jest nieco odmienny dla każdego typu  krwotoku.

Występowanie k r w o t o k ó w  d o  n i e  z m i e n i o n e j  t k a n k i  
m ó ż d ż k o w e j  uzależnione jest raczej od przyczyn natu ry  ogólnej 
i stanowi sumę działania czynników lokalnych, jak: zmiany w układzie 
dużych tętnic podstawy i ogólnoustrojowych, jak czynniki naczynio- 
ruchowe, wahania ciśnienia w układzie naczyniowym itp.

Momentem niezwykle ważnym według Wanko i Weberitscha (1953) 
są tu  odruchy własne naczyń mózgowych na zmianę zawartości dw u
tlenku węgla we krwi. Wzrost jego poziomu, w wyniku mechanicz
nego utrudnienia odpływu żylnego z móżdżku, może uruchomić odruch 
z tętnicy szyjnej, powodując znaczne (nawet czterokrotne) zwiększenie 
przepływu krwi przez naczynia mózgowe (Gibbs, Gibbs i Lennox 1935; 
Rein 1931). Ściana naczynia uszkodzona na skutek niedotlenienia nie 
jest w stanie oprzeć się wzmożonemu przepływowi krwi i na tej drodze 
dojść może do krwotoku móżdżkowego.

Z mechanizmów naczynioruchowych, sprzyjających powstawaniu 
krwotoków do móżdżku, podobnie jak do pnia, wchodzą w grę według 
Wanko i Weberitscha przede wszystkim odruchy naczyniowe Cushinga. 
Wzrost ciśnienia wewnątrzczaszkowego powoduje odruchowe wzmożenie 
ciśnienia wewnątrznaczyniowego. Jeżeli, na skutek tam ponady otworu 
w namiocie, wzrostowi ciśnienia nadnamiotowego nie odpowiada wzmo
żenie ciśnienia w tylnej jamie, dochodzi do dysproporcji w napięciu 
naczynia i tkanki, co sprzyja powstaniu krwotoku.
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W żadnym  z przypadków tej grupy nie mieliśmy do czynienia 
z wybiórczym wzmożeniem ciśnienia nadnamiotowego, stwarzającym 
w arunk i dla zadziałania odruchów Cushinga.

Schw artz (1930) przywiązuje dużą wagę do określonego ustawienia 
głowy w stosunku do tułowia, co ma powodować zwiększenie naporu 
słupa  krw i w pewnych odcinkach naczynia, predysponujące do k rw a
wienia. Nie bez znaczenia w tej sytuacji jest także nagły wzrost 
ciśnienia tętniczego, towarzyszący większym wysiłkom, parciu na sto
lec itp.

W powstawaniu izolowanych krwotoków móżdżkowych znacznie 
większą rolę niż w wieloogniskowych odgrywają według Wanko 
i W eberitscha zmiany miażdżycowe w ścianach naczyń i nadciśnienie.

W naszym materiale znamienne dla tej grupy jest rozkojarzenie 
m iędzy dużym nasileniem zmian miażdżycowych w tętnicach podstawy 
mózgu i prawie zupełnym ich brakiem  w naczyniach śródmiąższowych.

Morfologiczne metody badania, w odniesieniu do tej grupy, są dla 
oceny patogenetycznej — niewystarczające. W ydaje się, że w tym  
typie  uszkodzeń patomechanizm jest równie niejasny i hipotetyczny, 
jak  w dużych, pierwotnych krwotokach mózgowych.

Analizując z kolei grupę k r w o t o k ó w  p o p r z e d z o n y c h  
r o z m i ę k a n i e m ,  należy pamiętać o specyficznych warunkach ana
tomicznych tylnej jamy, a przede wszystkim otworu w namiocie. 
Okolica krawędzi namiotu móżdżku jest miejscem, w którym  blisko 
siebie przebiega kilka tętnic, zaopatrujących obszary ważne dla życia 
lub istotne z punktu widzenia objawów neurologicznych, a między 
innym i tętnica móżdżkowa górna. Po odejściu od tętnicy podstawnej 
biegnie ona na krótkim odcinku razem z tętnicą mózgową tylną, a na
stępnie wchodzi pod namiot, krzyżując się z jego krawędzią i leży na 
górnej powierzchni móżdżku (Bassett 1952). W wyniku jakiejkolwiek 
różnicy ciśnień między przestrzenią nad- i podnamiotową powstaje 
możliwość ucisku tętnicy móżdżkowej górnej przez krawędź namiotu.

Z tego punktu widzenia na szczególną uwagę zasługuje jednoczesne 
występowanie ognisk naczyniopochodnych nadnamiotowych i podnamio- 
towych. W 1 przypadku np. (przyp. Nr 414, ryc. 3) znaleziono duże 
ognisko rozmiękania w okresie resorpcji w prawej półkuli mózgu 
oraz krwotok do tkanki martwiczej w homolateralnej półkuli móżdżku. 
Fak t jednoczesnego wystąpienia tych dwu ognisk wskazuje na ich 
wzajem ne powiązanie patogenetyczne. W związku z tym zachodzi tu  
możliwość następującej in terpretacji: szybki wzrost ciśnienia nad
namiotowego, związany z towarzyszącym rozmiękaniu obrzękiem, w y
wołał ucisk na górną powierzchnię i krawędź namiotu. Ucisk ten 
odbił się na krzyżującej się z brzegiem namiotu tętnicy móżdżkowej
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górnej, powodując zamknięcie jej światła. Stało się to przyczyną roz- 
miękania w móżdżku. Po pewnym czasie obrzęk cofnął się, ucisk na 
tętnicę móżdżkową górną ustąpił i krążenie zostało wznowione, n a tra 
fiło jednak na zwiększoną w skutek m artwicy przepuszczalność ściany 
naczynia, co z kolei stworzyło w arunki dla przeniknięcia krw i do 
tkanek.

W jednym  z pozostałych przypadków z grupy krwotoków poprze
dzonych rozmiękaniem (przyp. Nr 205), przyczynę pierwotnego ogniska 
martwiczego wyjaśnia znalezienie zakrzepu w świetle naczynia, poło
żonego w polu martwiczym w pobliżu brzegu ogniska.

Reasumując powyższe można powiedzieć, że w grupie krwotoków 
poprzedzonych rozmiękaniem istotne elem enty patogenetyczne pokry
w ają się z czynnikami wywołującymi zawał móżdżku. Czynnikiem 
tego typu, specyficznym dla terenu móżdżku, są wszelkie zakłócenia 
równowagi ciśnień między przestrzenią nad- i podnamiotową. Moment 
zwolnienia ucisku wywieranego przez brzeg namiotu na tętnicę móżdż
kową górną i ponownego udrożnienia naczynia — jest najistotniejszym 
dla wystąpienia zmian krwotocznych w obrębie ogniska martwiczego. 
Czynnikiem decydującym o dalszych losach ogniska, tzn. o przekształ
ceniu się go w zawał krwotoczny lub w m asywny krwotok jest, jak 
należy przypuszczać, kaliber uszkodzonych naczyń, z których w ystępuje  
sączenie krwi.

Grupa ta obejmuje 36 przypadków. Z punktu  widzenia stanu kli
nicznego i zmian makroskopowych ogólna jej charakterystyka przed
stawia się następująco:

D a n e  k l i n i c z n e .  M ateriał badany dotyczył 13 mężczyzn 
i 23 kobiet w wieku od 40 do 90 lat. Czas od wystąpienia zawału 
do zgonu wynosił od 1 doby do ponad 20 dni. W 28 przypadkach 
stwierdzono obecność nadciśnienia tętniczego.

D a n e  d o t y c z ą c e  o g n i s k a  z a w a ł o w e g o :
1. Charakter ogniska

a) zawał blady — 24 przyp.
b) zawał krwotoczny — 12 „

2. Lokalizacja ogniska
zakres unaczynienia t. móżdżkowej górnej — 23 „

c z ę s c  i i  

ZAWAŁY MÓŻDŻKOWE

dolnej przedn. 
tylnej 7

1
5

pogranicze rejonów unaczynienia 
lokalizacja niemożliwa do sprecyzowania
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A n a l i z a  l o k a l i z a c j i  o g n i s k  r  o z m i ę k n i e n i o w y c h 

w móżdżku uwidocznia w pełni odrębność ich charakteru w stosunku 
do ognisk mózgowych. O ile w mózgu ogniska zawałowe występują 
najczęściej w rejonie unaczynienia głębokich gałązek tętnicy mózgowej 
środkowej, w wyniku czego leżą one w centralnej części półkul, o tyle 
w  móżdżku znaczna większość ognisk położona jest głównie w korze, 
w niewielkim tylko stopniu zajmując istotę białą. Zejściem zawału mó
zgowego jest mniejsza lub większa jama, otoczona zachowaną tkanką, 
rzadko dochodzącą do kory. W móżdżku natomiast rozpadowi i resorpcji 
ulega często duża część powierzchownego odcinka półkuli, tworząc 
rozległy i głęboki ubytek, sięgający od powierzchni, w głąb tkanki. 
Ubytek ten  pokryty jest pajęczynówką (przyp. Nr 757, ryc. 4). P rzy 
czyna tego zjawiska polega przede wszystkim na odmiennym przebiegu 
głównych naczyń doprowadzających. O ile tętnica mózgowa środkowa, 
najważniejsza z punktu widzenia zmian naczyniopochodnych w mózgu 
wchodzi w głąb tkanki mózgowej, obficie rozgałęziając się od podstawy 
poprzez zwoje i istotę białą ku korze, o tyle w móżdżku wszystkie 
trzy główne tętnice biegną po jego powierzchni, przekazując z niej 
gałązki do kory i istoty białej. Tym też należy tłumaczyć fakt, że 
drobne ogniska rozmięknieniowe w móżdżku, nie obejmujące pełnego 
rejonu unaczynienia, położone są znacznie częściej w korze niż w isto
cie białej.

Dysproporcje w częstości występowania ognisk malacyjnych w rejo 
nach unaczynienia trzech tętnic móżdżkowych, na korzyść tętnicy móżdż
kowej górnej, należy, jak  się wydaje, tłumaczyć sobie szczególnym 
przebiegiem tej tętnicy, która leży w pobliżu krawędzi namiotu. 
To znaczy w predylekcyjnym  obszarze ucisku, w razie jakiegokolwiek 
zakłócenia równowagi ciśnień, między przestrzenią nad- i podnamio- 
tową. Aczkolwiek w naszym m ateriale można udowodnić uciskowy 
mechanizm zamknięcia tej tętnicy jedynie w czterech przypadkach, 
wydaje się on bardzo prawdopodobny również w kilku innych. Trudniej 
znaleźć wytłumaczenie dla niezwykłe] rzadkości (podkreślanej w litera 
turze—Dow i Moruzzi 1958), występowania ognisk rozmiękania w rejonie 
tętnicy móżdżkowej dolnej przedniej. Być może z uwagi na jej mały 
stosunkowo zakres unaczynienia przypadki takie bywają przeoczone 

w czasie rutynow ych sekcji mózgu.

Godnym uwagi jest ponadto fakt, że 8 spośród 12 obserwowanych 
zawałów krwotocznych umiejscowionych jest w rejonie tętnicy móżdż

kowej górnej.
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BADANIE MIKROSKOPOWE

1. Znaczna większość ognisk przedstawia typ z a w a ł u  b l a 
d e g o ,  przy czym nierzadko w centrum  ogniska znajdujem y zmiany 
rozpływne, podczas gdy w obwodowych partiach m ają one charakter 
m artw icy niezupełnej, a jeszcze dalej od środka ogniska obserwuje 
się jedynie zmiany ischemiczne w komórkach nerwowych. Morfologia 
ogniska rozmiękania zmienia się zależnie od fazy rozwojowej.

W ciągu p i e r w s z e j  d o b y  (przyp. Nr 85/60) widać już zmiany 
w komórkach Purkinjego. Przy barwieniu metodą Nissla wykazują 
one zblednięcie i obrzęk, niektóre z nich zaś ulegają rozpadowi. 
Na obwodzie ogniska są one raczej obkurczone, wydłużone, barwią się 
ciemniej i mają ciemne jądro. W arstwa ziarnista jest przerzedzona, 
wykazuje rozluźnienie s truk tu ry  i siateczkowate utkanie. Jądra  komórek 
ziarnistych tracą regularny okrągły kształt, a chrom atyna ich barwi się 
ciemniej i bardziej jednorodnie.

W d r u g i e j  d o b i e  (przyp. Nr 51/61) opisane zmiany w ko
m órkach nasilają się. Prawie wszystkie komórki Purkinjego giną. 
Ulegają również rozpadowi komórki zwojowe warstw y m olekularnej. 
S tru k tu ra  tkanki znacznie się rozluźnia, zaznacza się też tendencja 
do oddzielania się w arstw y drobinowej od w arstw y ziarnistej. Wokół 
naczyń zaczynają pojawiać się leukocyty.

W t r z e c i e j  d o b i e  (przyp. N r 1741, 1061) warstw a ziarnista 
przerzedza się bardzo znacznie (ryc. 5), jednakże widać jeszcze w niej 
zachowane komórki Golgiego. S truk tu ra  istoty białej rozluźnia się 
jeszcze bardziej, przybiera wygląd siateczkowaty. W obrębie warstwy 
ziarnistej pojawiają się makrofagi.

W p i ą t e j  d o b i e  (przyp. Nr 1640) w warstwie ziarnistej zazna
czone są już wyraźnie zmiany rozpływne, podczas gdy s truk tu ra  
w arstw y drobinowej i istoty białej jest zachowana lepiej. Leukocyty 
widoczne są jeszcze w skupieniach wokół naczyń i w pewnej odległości 
od nich. Na brzegu ogniska zaczynają się pojawiać włośniczki. Zwiększa 
się ilość makrofagów.

W s i ó d m e j  d o b i e  (przyp. Nr 2047) w rozpływającej się 
tkance zaczynają się pojawiać drobne jamki. Na obwodzie ogniska 
widać bujające astrocyty.

W d r u g i m  t y g o d n i u  (przyp. Nr 1797) ognisko jest już w y 
raźnie odgraniczone od tkanki otaczającej. Widać bogaty odczyn m akro- 
fagowy (ryc. 6). Wśród rozpływającej się tkanki widoczne są pola 
de try tu  komórkowego, złożonego głównie z rozpadających się komórek 
w arstw y ziarnistej i resztek leukocytów.
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W t r z e c i m  t y g o d n i u  (przyp. Nr 1724) resorpcja przez m a- 
krofagi znacznie się nasila. Wokół naczyń zachowanych w polu m ar 
twiczym  widać, w barwieniu na tkankę łączną, bujanie włókien kola
genowych. Na obwodzie ogniska pojawia się sieć nowo tworzących się 
włośniczek. W otaczającej tkance widać rozległe opustoszenia w w a r 
stwie komórek Purkinjego i bujanie gleju Bergmanna.

W c z w a r t y m  t y g o d n i u  (przyp. Nr 2057) sieć włókien kolage
nowych i naczyń włosowatych zagęszcza się. W okach siateczki łączno- 
tkankow ej zawieszone są liczne makrofagi.

Po upływie d w ó c h  m i e s i ę c y  (przyp. Nr 75/60, 58/59) organizacja 
łącznotkankowa jest już znacznie zaawansowana. Sieć włókien kolage
nowych wypełnia częściowo obkurczający się ubytek tkanki.

Po upływie c z t e r e c h  m i e s i ę c y  (przyp. Nr 757, 418) ognisko 
stanowi grubą bliznę pokrytą pajęczynówką. W obrębie blizny widać 
liczne naczynia krwionośne o zgrubiałych ścianach, między obfitymi 
pasmami tkanki łącznej, wśród których obecne są jeszcze liczne m akro
fagi. W otoczeniu ogniska widać już dużo astrocytów tucznych.

2. Morfologia z a w a ł u  k r w o t o c z n e g o  różni się jak wiadomo 
od zawału bladego obecnością mniejszych lub większych skupień krw inek 
w obrębie pola martwiczego, przy czym, jak wskazuje nasz materiał, 
w móżdżku występują one najliczniej, w przestrzeni między warstw ą 
drobinową i ziarnistą oraz w warstw ie ziarnistej. W  niektórych p rzy 
padkach wynaczynienia występują już w bardzo wczesnej fazie m artw icy 
(przyp. Nr 13/61). W innych w oparciu o obraz mikroskopowy można 
ustalić, że martwica dość znacznie poprzedza wystąpienie zmian k rw o
tocznych (przyp. N r 34/59).

3. Obraz morfologiczny m a r t w i c y  n i e z u p e ł n e j  w móżdżku 
jest dość zmienny. Przyczyną jej jest wg Scholza (1957), podobnie jak  
w innych okolicach ośrodkowego układu nerwowego, powoli rozwijające 
się lub niecałkowite ograniczenie dopływu krwi, nie wystarczające do 
utrzym ania przy życiu elementów parenchymalnych. Dostateczne jednak 
dla przetrwania tkanki podporowej. Martwica niezupełna może mieć 
charakter opustoszeń lub występuje w postaci tzw. stwardnienia płacika.

Opustoszenia w  lekkich postaciach dotyczą tylko warstwy komórek 
Purkinjego. Niekiedy na przestrzeni kilku zakrętów nie spotyka się 
ani jednej zachowanej komórki przy braku zmian w warstwie ziarnistej 
i drobinowej (przyp. Nr 1724). Obraz taki Scholz określa m ianem 
lokalnej atrofii centrofugalnej. Czasem w warstwie drobinowej zaznacza 
się jednocześnie zanik małych komórek zwojowych. W przypadkach 
cięższych opustoszenia mogą obejmować również pewne odcinki w arstw y 
ziarnistej (przyp. Nr 465, ryc. 7). Powstają wtedy wśród komórek 
ziarnistych plamiste „wyłysienia” , w obrębie których niekiedy można
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znaleźć zachowane komórki Golgiego (przyp. Nr 432). Nigdy jednak 
nie spotkaliśmy zaniku w arstw y ziarnistej przy zaoszczędzonych komór
kach Purkinjego. Opustoszeniom w warstwie ziarnistej towarzyszy naj
częściej odczynowy rozplem gleju Bergmanna, zarysowujący wyraźnie 
pogranicze zachowanej warstwy drobinowej. W jeszcze cięższym stopniu 
niedotlenienia, warstwa ziarnista i warstwa komórek Purkinjego może 
opustoszeć całkowicie w obrębie całego listka, a nawet płacika. Stan 
taki Scholz nazywa atrofią totalną. Zjawisku tem u nie towarzyszy 
rozbiórka makrofagowa. W takich przypadkach glej Bergmanna buja 
bardzo obficie. Włókna glejowe w warstwie drobinowej wykazują 
k ierunek prostopadły do powierzchni listka. Zarysy listków zachowują 
swój kształt, dzięki przetrw aniu zrębu tkankowego, w którym  jedyną 
pozostałością struk tu ra lną  kory jest poszerzona warstw a glejowa Berg
manna (przyp. Nr 1724, 692, 458; ryc. 8). Spielmeyer (1920) określa taki 
obraz jako atrofię placikową.

Znamienne jest, że kolejność zaniku poszczególnych elementów 
parenchym alnych w m artwicy niezupełnej jest taka sama jak w m art
wicy rozplywnej.

Zm iany w  układzie naczyń móżdżkowych

1. T ę t n i c e  o ś r e d n i c y  p o n i ż e j  1 5 0  m i k r o n ó w  (ar
teriole). Zmiany w tym  typie tętnic były stosunkowo najm niej nasilone. 
Miały głównie charakter zwłóknienia. W lżejszej formie wyrażało się 
ono rozplemem elementów kolagenowych w obrębie błony środkowej. 
W barwieniu m etocą van Gieson czyniło to naczynie wyraźnie widocznym 
wśród słabo wyodrębniających się z podłoża naczyń tego samego kalibru, 
nie zawierających w warunkach fizjologicznych włókien łącznotkanko- 
wych. W postaciach cięższych można było zaobserwować zwężenie się 
błony środkowej, a nawet całkowity jej zanik z zastępczym bujaniem 
włókien kolagenowych (przyp. Nr 560). Tego rodzaju przebudowa 
ściany doprowadzała niekiedy do znacznego zwężenia światła (przyp. 
Nr 675). Zmianom tym  towarzyszyły czasem małe nacieki drobno- 
okrągłokomórkowe (przyp. Nr 692). W nielicznych przypadkach obserwo
wano tendencję do szkliwienia. W jednym  przypadku (Nr 1976) zmiany 
dotyczyły błony wewnętrznej i polegały na podśródbłonkowym groma
dzeniu się przesięku, co doprowadziło do znacznego zwężenia światła 
naczynia.

2. N a c z y n i a  o ś r e d n i c y  1 5 0  — 6 0 0  m i k r o n ó w .  W gru
pie tej, ogólnie biorąc, nasilenie zmian jest większe niż w poprzedniej. 
Dominuje tu  również różnego stopnia zwłóknienie, przy czym w 15 
przypadkach doprowadza ono do przebudowy ściany naczynia i zastą
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pienia  włókien mięśniowych przez proliferującą tkankę łączną. Jeżeli 
chodzi o naczynia oponowe, daje się zauważyć fakt, że bujanie włókien 
kolagenowych jest wyraźniejsze w tej części ściany naczynia, która 
leży w  wolnej przestrzeni podoponowej i nie ma kontaktu  z tkanką 
(przyp. Nr 557). Zmiany szkliste są w naczyniach tego kalibru częste 
i niekiedy bardzo nasilone — w ystępują w 17 przypadkach. Odczynowe 
nacieki okołonaczyniowe występują tu  również znacznie obficiej niż 
w  grupie poprzedniej. Znaleziono je w 13 przypadkach, przy czym 
światło naczyń pomimo znacznego zwłóknienia było czasem nie zmie
nione. W 5 przypadkach obserwowano jednak znaczny stopień zwężenia 
światła na skutek rozplemu śródbłonka, którem u czasem towarzyszyło 
rozwarstwienie błony sprężystej w ew nętrznej (przyp. Nr 557). W jednym  
z przypadków masywny przesięk, odwarstwiający śródbłonek, doprowa
dził prawie do zamknięcia światła (przyp. Nr 264).

3. N a c z y n i a  o ś r e d n i c y  p o n a d  6 0 0  m i k r o n ó w .  Cha
ra k te r  i nasilenie zmian w tej grupie jest podobne jak w poprzedniej. 
Najczęściej spotykano zwłóknienie, niekiedy bardzo dużego stopnia, 
z przebudową łącznotkankową błony mięśniowej (14 przypadków). 
W  11 przypadkach znaleziono nacieki drobnookrągłokomórkowe. W 11 
przypadkach obserwowano również zmiany szkliste. Znacznie wyraźniej 
natomiast w tej grupie zaznaczone są zmiany w błonie środkowej, 
doprowadzające niekiedy do wybitnego zwężenia światła naczynia. 
Powstało to na skutek tworzenia się ognisk ateromatycznych (przyp. 
Nr 465, 2028) w wyniku obfitego przesięku podwyściółkowego (przyp. 
Nr 1718). W 1 przypadku znaleziono w tworzącym się ognisku miażdży
cowym makrofagi, skupione między śródbłonkiem a błoną sprężystą 
w ew nętrzną (przyp. Nr 1797). Proliferacji śródbłonka towarzyszy czasem 
rozpad i rozwarstwienie błony sprężystej wewnętrznej (przyp. Nr 366).

W naczyniach żadnej z wymienionych grup nie spotkano zwapnienia. 
We wszystkich typach naczyń najw ybitniej wyrażone są zmiany w isto
cie białej, a szczególnie we wnęce jądra  zębatego.

Podsumowując zagadnienie zmian w naczyniach śródmiąższowych 
w grupie zawałów móżdżkowych należy stwierdzić:

1) W badanym materiale ani jeden przypadek nie jest całkowicie
wolny od zmian w naczyniach.

2) Zmiany m ają na ogół duże nasilenie; w ponad połowie przypad
ków oceniono ich intensywność na III i IV stopień.

3) Zmiany najwybitniejsze w ystępując w naczyniach o średnicy
150—600 mikronów, najm niej nasilone — w naczyniach o średnicy
poniżej 150 mikronów.

4. Duże n a c z y n i a  p o d s t a w y  m ó z g u .  Przy pomocy badań 
makroskopowych oceniono zmiany w tej grupie naczyń na podstawie

http://rcin.org.pl



72 J. Dym ecki

opisów zawartych w protokołach sekcyjnych. Mają one głównie cha
rak te r  zmian miażdżycowych. Porównując nasilenie zmian w dużych 
pniach naczyniowych i w naczyniach śródmiąższowych widzimy, że 
w tych ostatnich zmiany te wybitniej się zaznaczają. Zestawienie ich, 
przyjm ując średnią z trzech kalibrów naczyń śródmiąższowych, przed
stawia tab. 5.

Tabela  5 
Table  5

Nasilenie zmian 
Intensity of the changes

Naczynia śródmiąższowe  
Parenchymatous  

blood vessels

Naczynia podstawy mózgu  
Blood vessels of the base  

of the brain

Bez zmian 1 przypadek 4 przypadki
Unchanges 1 case 4 cases

Zmiany I stopnia 3 przypadki 8 przypadków
Changes of the I degree 3 cases 8 cases

Zmiany II stopnia 4 przypadki 5 przypadków
Changes of the Ilnd degree 4 cases 5 cases

Zmiany III stopnia 23 przypadki 14 przypadki
Changes of the I l lrd  degree 23 cases 14 cases

Zmiany IV stopnia 5 przypadków 5 przypadków
Changes of the IVth degree 5 cases 5 cases

Omówienie grupy rozmięknień

Dla przeprowadzenia korelacji między zmianami w układzie naczyń 
móżdżkowych a charakterem  i lokalizacją ognisk rozmięknieniowych, 
podzieliliśmy m ateriał na następujące grupy:

A. G r u p a  o m a ł y m  n a s i l e n i u  z m i a n  z a r ó w n o  w n a 
c z y n i a c h  p o d s t a w y  m ó z g u  j a k  i w n a c z y n i a c h  ś r ó d 
m i ą ż s z o w y c h  obejmuje 6 przypadków. Pierwsze trzy  dotyczą 
rejonu unaczynienia tętnicy móżdżkowej górnej, przy czym towarzyszą 
im jednoczesne ogniska krwotoczne lub rozmięknieniowe w półkulach 
mózgowych. Nasuwa to myśl o ewentualnej możliwości ucisku na tętnicę 
móżdżkową górną w odcinku, gdzie krzyżuje się ona z krawędzią na
miotu móżdżku.

B. G r u p a  o b e j m u j ą c a  p r z y p a d k i  o n i e j e d n a k o w y m  
n a s i l e n i u  z m i a n  w n a c z y n i a c h  p o d s t a w y  m ó z g u  i w  
n a c z y n i a c h  ś r ó d m i ą ż s z o w y c h  — w liczbie 12. W grupie 
tej przeważają przypadki z wybitnymi zmianami w drobnych tętnicach 
śródtkankowych (10 przypadków). Według Stochdorpha i Messena (1957) 
należałoby tu  spodziewać się przewagi licznych, drobnych ognisk, 
w obwodowym odcinku drzewa naczyniowego, nad ogniskami dużymi. 
Tego rodzaju ogniska występują w 6 przypadkach omawianej podgrupy,
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podczas gdy duże, obejmujące pełny zakres unaczynienia k tórejś 
z tętnic móżdżkowych — znaleziono w 4 przypadkach. Nie stanowi to 
jednak znamiennej różnicy.

W 2 przypadkach z większym nasileniem zmian w naczyniach podstawy 
mózgu, niż w naczyniach śródmiąższowych — mamy do czynienia 
z dużymi ogniskami, obejmującymi pełny rejon unaczynienia tętnicy 
móżdżkowej górnej. Jest to zgodne z tezą, że w tym  typie zmian 
naczyniowych ogniska mają najczęściej charakter masywnych rozmiękań, 
związanych z zamknięciem większego pnia naczyniowego (Stochdorph 
i Meesse).

C. W g r u p i e  t e j  n a  18  p r z y p a d k ó w ,  g d z i e  n a s i l e n i e  
z m i a n  j e s t  d u ż e ,  z a r ó w n o  w n a c z y n i a c h  p o d s t a w y  
j a k  w  d r o b n y c h  n a c z y n i a c h  ś r ó d m i ą ż s z o w y c h  — 9 
przypadków obejmowały ogniska cały rejon unaczynienia, w pozosta
łych 9 zaś — wystąpiły w niewielkich rozmiarach. Najczęstsze były 
martwice rozpływne, blade lub krwotoczne, położone w zakresie unaczy
nienia tętnicy móżdżkowej górnej, przy czym z jednakową częstością 
występowały tu rozległe ogniska, obejmujące cały zakres unaczynienia, 
jak i drobne, obejmujące kilka listków lub część płacika.

Podsumowując zagadnienie korelacji między zmianami w naczyniach 
a charakterem  i lokalizacją ognisk, na podstawie naszego m ateriału  
można powiedzieć, że:

a) w żadnym z obserwowanych przypadków rozmiękanie nie w y
stąpiło na podłożu tkankowym, wolnym od zmian w naczyniach.

b) zmiany w drobnych naczyniach śródmiąższowych miały w yraźnie  
większe znaczenie, dla powstawania ognisk rozmiękania w móżdżku, 
niż zmiany w dużych naczyniach podstawy mózgu.

c) w grupie z niewielkimi zmianami w naczyniach, w połowie
przypadków wchodził prawdopodobnie w grę uciskowy mechanizm
powstania zawału.

d) w przypadkach z większym nasileniem zmian w naczyniach
podstawy mózgu, ogniska miały charakter rozległych zawałów, obejm u
jących cały rejon unaczynienia.

e) w przypadkach z większym nasileniem zmian w naczyniach
śródmiąższowych nieco częściej występowały ogniska drobne, obejm u
jące parę listków lub część płacika.

f) w przypadkach o równomiernie dużym nasileniu zmian w na
czyniach podstawy mózgu i w naczyniach śródmiąższowych — stosunek 
częstości dużych ognisk martwiczych do drobnych był mniej więcej 
równy.
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g) charakter i nasilenie zmian w naczyniach w grupie rozmiękań 
podobne jest do tego, które występuje w grupie krwotoków poprze
dzonych rozmiękaniem.

Rozpatrując p a t o m e c h a n i z m  p o w s t a w a n i a  z a w a ł ó w  
móżdżkowych należy uwzględnić dwa rodzaje momentów przyczy
nowych:

1. Niespecyficzne dla móżdżku: zakrzep, zator, czynniki hemo
dynamiczne,

2. Specyficzne dla móżdżku: ucisk tętnicy móżdżkowej górnej przez 
kraw ędź namiotu.

Wśród czynników patogenetycznych, niespecyficznych dla móżdżku 
najczęstszy jest z a k r z e p .  Może on lokalizować się w pniu czy 
odgałęzieniu którejś z tętnic móżdżkowych, albo w jednym  z dużych 
naczyń doprowadzających, jak: tętnica kręgowa czy podstawna.

Stwierdzenie skrzepliny w świetle naczynia nie zawsze jest możliwe. 
W naszym materiale została ona znaleziona w dwu przypadkach. 
W jednym  z nich (przyp. Nr 51/61) zakrzep obecny był w początkowym 
odcinku tętnicy móżdżkowej górnej lewej. W drugim przypadku (Nr 
2047) skrzeplinę znaleziono w prawej tętnicy kręgowej. Zamykała ona 
całkowicie światło całego wewnątrzczaszkowego odcinka naczynia. Za
k res rozmiękania, obejmujący w  pierwszym przypadku cały rejon 
unaczynienia tętnicy móżdżkowej górnej, a w drugim  — tętnicy 
móżdżkowej dolnej, przedstawiony jest na schematach (ryc. 9 i 10).

W materiale naszym nie ma przypadków z zakrzepem tętnicy pod- 
stawnej. Jak wiadomo z piśmiennictwa (Scholz) — zakrzep w odcinku 
proksymalnym tej tętnicy powoduje odcięcie dopływu krwi do obu 
tętnic móżdżkowych dolnych przednich, a w odcinku dystalnym  — do 
tętn ic  móżdżkowych górnych.

Poza opisanymi dwoma przypadkami, w których znaleziono m a
teria ł zakrzepowy w świetle naczynia, na podstawie obrazu klinicznego 
i sekcyjnego oraz przez wykluczenie innych czynników patogenetycz
nych można wnioskować, że 23 spośród pozostałych przypadków są 
również pochodzenia zakrzepowego. Przypuszczalna lokalizacja zakrze
pów, o której można sądzić na podstawie wielkości i umiejscowienia 
ogniska jest następująca:

1. t. móżdżkowa górna — główny pień — 7 przyp.
— dalsze odgałęzienia — 16 ,,

2. t. móżdżkowa dolna tylna — główny pień — 4 „
— dalsze odgałęzienia — 3 ,,

3. t. móżdżkowa dolna przednia  „
Znamienny dla naszego m ateriału  jest zupełny brak przypadków

rozmiękania w rejonie unaczynienia tętnicy móżdżkowej dolnej przedniej.
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Należą one istotnie do niezwykle rzadkich. W piśmiennictwie znany jest 
tylko jeden przypadek zamknięcia tej tętnicy (Goodhart i Davison 1936) 
znaleziony podczas sekcji. Scholz podał przypadek obustronnej atrofii 
płacikowej w zakresie unaczynienia tej tętnicy w wyniku obmurowania 
tętnicy podstawnej przez naciek zapalny w przebiegu gruźliczego 
zapalenia opon mózgowych, podkreślając jednocześnie rzadkość zmian 
naczyniopochodnych w rejonie unaczynienia tej tętnicy.

W żadnym z badanych przypadków nie było danych stwierdzających 
jako przyczynę rozmiękania z a t o r u .  Według Stopforda (1916, 1917)
i Bogolepowa (1950) zatory w móżdżku należą do rzadkości z uwagi 
na kąt, pod jakim odchodzą tętnice móżdżkowe od tętnic macierzystych. 
Ma on charakter kąta prostego w przypadku tętnicy móżdżkowej górnej, 
a ostrego w pozostałych dwu tętnicach. Wanko i W eberitsch uważają 
zatory w  naczyniach móżdżku za prawie wykluczone. W trzech przypad
kach podejrzenie zatoru mogłoby być uzasadnione z uwagi na istnienie 
w arunków  sprzyjających powstawaniu zatorów, jak: obecność zapalenia 
wsierdzia (przyp. Nr 2083), niemiarowość zupełna (przyp. Nr 310) oraz 
złożona wada zastawkowa serca (przyp. Nr 58/59). W i z  wymienionych 
przypadków przeciwko etiologii zatorowej przemawia jednak charakter 
ogniska, mającego cechy m artw icy niezupełnej, która, jak wiadomo, 
powstaje nie w wyniku nagłego zamknięcia światła naczynia, lecz 
w toku długotrwałego, częściowego niedoboru tlenu. W przypadku drugim 
ognisko ma charakter blizny porozmięknieniowej, przy czym w w y 
wiadzie nie ma wzmianki na tem at przebytego w przeszłości epizodu 
udarowego, który w przypadku zatoru nie uszedłby uwagi chorego i oto
czenia, nie ma więc uzasadnienia dla rozpoznania zatoru. W przypadku 
trzecim ognisko leży w rejonie unaczynienia tętnicy móżdżkowej dolnej 
tylnej, k tóra odchodzi od tętnicy kręgowej pod kątem ostrym i biegnie 
nieco ku tyłowi w stosunku do prądu krwi, co według większości au to 
rów (jak już wspomniano na wstępie) wyklucza możliwość przedostania 
się do tętnicy cząsteczki zatorowej. O ile w piśmiennictwie podane są 
przypadki zatorów tętnicy móżdżkowej górnej (Thomson 1944), o tyle 
nie jest znany ani jeden przypadek zatoru tętnicy móżdżkowej dolnej 
tylnej.

Podsumowując pod tym kątem  nasz m ateriał należy stwierdzić, że 
w żadnym z badanych przypadków nie ma dostatecznych podstaw 
dla przyjęcia zatorowego mechanizmu powstania rozmiękania.

Należy również uwzględnić m e c h a n i z m  h e m o d y n a m i c z n y  
r o z m i ę k a n i a ,  na k tóry  zwrócił uwagę Zülch (1954, 1960). P o d 
kreśla on fakt, że najsłabiej ukrwione są obszary pograniczne m ię
dzy rejonami unaczynienia dużych pni tętniczych. One pierwsze od
czuwają wahania ciśnienia oraz zmniejszenie masy krwi, dopływa
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jącej do danego rejonu w wyniku przeszkód w krążeniu ogólnym, 
zwężania dużych pni naczyniowych itp. Te odległe konsekwencje hemo
dynamiczne m ają szczególne znaczenie przy słabym rozwoju anatomoz 
naczyniowych (Pestel 1960) oraz w  przypadkach zwężenia światła tętnic 
przez zmiany miażdżycowe (Lindenberg 1957).

Rolę czynnika hemodynamicznego w powstawaniu ogniska roz- 
miękania można rozpatrywać w przypadku Nr 1976, w którym  pole 
martwicze leży w robaku (ryc. 11), a więc na pograniczu rejonów 
unaczynienia pni tętniczych strony praw ej i lewej. Lokalizacja taka 
przy uwzględnieniu obecnych w tych przypadku zaawansowanych zmian 
w układzie naczyniowym móżdżku, zwężających znacznie światło tętnic, 
może przemawiać za hemodynamicznym mechanizmem powstania ogniska 
zgodnie z prawem „ostatniej łąki” Zülcha. Co praw da Meyer (1958) 
za obszar predylekcyjny dla działania tego mechanizmu w móżdżku 
uważa otoczenie sulcus horisontalis, gdzie spotykają się obszary unaczy
nienia tętnicy móżdżkowej górnej i dolnej przedniej, jednakże przypadek 
nasz pozwala sądzić, że również robak, leżący na pograniczu tętnic 
obu stron, może być uznany za obszar predylekcyjny dla rozmiękań — 
w wyniku działania czynników hemodynamicznych.

W materiale naszym jeden tylko przypadek, opisany powyżej, pozwala 
myśleć o tym mechanizmie. Rzadkość występowania ognisk tego rodzaju 
w  móżdżku może być związana z bardzo bogatą siecią anastomoz 
między wszystkimi trzema pniami tętniczymi móżdżku, jak również 
między naczyniami strony prawej i lewej. Jednakże w przypadkach, 
kiedy nagły, znaczny spadek ciśnienia zadziała na teren, gdzie światło 
naczyń uległo znacznemu zwężeniu, sieć anastomoz może okazać się 
niewystarczająca dla wyrównania niedoboru krążącej krwi, co stwarza 
warunki dla powstania m artwicy tkanki. Gdy po pewnym  czasie 
ciśnienie wróci do pierwotnego poziomu, krew  tłoczona do zmienionych 
w polu martwiczym naczyń przenika przez ich ściany, co w efekcie 
doprowadza do powstania (jak w naszym przypadku) ogniska zawału 
krwotocznego.

Zawał w wyniku zakrzepu, zatoru lub spadku ciśnienia tętniczego, 
na pograniczu rejonów unaczynienia — jest zjawiskiem, które może 
wystąpić w każdej okolicy ośrodkowego układu nerwowego, co pozwala 
zaliczyć te mechanizmy do niespecyficznych dla móżdżku.

W arunki topograficzne okolicy otworu w namiocie stw arzają jeszcze 
jedną możliwość powstania zawału w móżdżku, s p e c y f i c z n ą  d l a  
s t r u k t u r  t y l n e j  j a m y ,  na drodze ucisku tętnicy móżdżkowej 
górnej przez krawędź namiotu, w razie powstania różnicy ciśnień 
między przestrzenią nad- i podnamiotową. O tego rodzaju mechanizmie 
uciskowym można myśleć w 4 spośród naszych przypadków. Mamy
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w nich do czynienia z jednoczesnym wystąpieniem dużych ognisk 
krwotocznych lub rozmięknieniowych w półkulach mózgowych i w móżdż
ku, w rejonie unaczynienia tętnicy móżdżkowej górnej.

W zajemny związek patogenetyczny ognisk mózgowych i móżdżkowych 
wydaje się niewątpliwy. Można go sobie wyobrazić w następujący spo
sób. Nagły wzrost ciśnienia nadnamiotowego, wywołany przez krwotok 
w półkuli mózgowej (przyp. Nr 85/60; ryc. 12), lub narastające roz- 
m iękanie z obrzękiem (przyp. Nr 1741; ryc. 13), powodują ucisk z góry 
na powierzchnię i krawędź namiotu, co z kolei przenosi się na biegnącą 
tuż pod nim tętnicę móżdżkową górną, zaciskając częściowo lub całko
wicie jej światło.

Spraw a jest mniej jasna, gdy ognisko krwotoczne leży w jednej 
półkuli, a rozmiękanie w móżdżku wystąpi po stronie przeciwnej 
(przyp. N r 422). W ydaje się, że może tu  wchodzić w grę przemieszczenie 
pnia na skutek zwiększenia objętości jednej półkuli mózgowej oraz 
dociśnięcie przeciwstronnej tętnicy móżdżkowej górnej do wolnego 
brzegu namiotu w punkcie, gdzie wchodzi ona pod namiot móżdżku. 
W przypadku ostatnim (Nr 10/61; ryc. 14) za pierwotne ognisko należy 
uznać, jak  się wydaje, rozmiękanie w zakresie hipokampa, które w y
wołało ucisk na namiot w okolicy jego krawędzi, co z kolei mogło stać 
się przyczyną zaciśnięcia zarówno tętnicy mózgowej tylnej lewej 
(ognisko rozmiękania w zakręcie skroniowo-potylicznym lewym), jak
i tętnicy móżdżkowej górnej lewej (zawał móżdżku).

Podsumowując powyższe można powiedzieć, że jakiekolwiek za
kłócenie równowagi ciśnień między przestrzenią nad- i podnamiotową 
może odbić się na tętnicy móżdżkowej górnej. Wzrost ciśnienia pod- 
namiotowego, jak twierdzi Linderberg, doprowadza do przemieszczenia 
górnej części móżdżku w kierunku otworu namiotu i na tej drodze 
dochodzi do przyciśnięcia tętnicy móżdżkowej górnej do krawędzi 
namiotu. Wzrost ciśnienia nadnamiotowego, na co wskazuje nasz ma
teriał, powoduje ucisk z góry na krawędź namiotu. Doprowadza to 
również do uciśnięcia tętnicy móżdżkowej górnej. W ynikiem obu mecha
nizmów jest niedokrwienie w rejonie unaczynienia tej tętnicy.

W tej sytuacji skłonność do powstawania zawałów krwotocznych 
(przyp. Nr 422 i 10/61) można tłumaczyć sobie następująco: jeżeli 
ucisk na tętnicę móżdżkową górną ulegnie zmniejszeniu lub cofnie 
się całkowicie, po upływie czasu dostatecznie długiego dla powstania 
nieodwracalnych zmian tkankowych, przywrócone krążenie krwi na
trafia na zwiększoną przepuszczalność ścian naczyniowych. Stwarza 
to w arunki dla powstawania krwinkotoków. W efekcie martwica blada 
przekształca się w martwicę krwotoczną.

http://rcin.org.pl



78 J. Dymecki

WNIOSKI

W oparciu o szczegółowe badanie makro- i mikroskopowe 60 przy
padków ognisk naczyniopochodnych w móżdżku, obejmujących 24 
krwotoki i 36 zawałów móżdżkowych, nasuwają się następujące wnioski:

1. Krwotoki do móżdżku dają dwojaki charakter patogenetyczny:
a) krwawienie do nie zmienionej uprzednio tkanki,
b) krwawienie do tkanki, dotkniętej przedtem procesem martwiczym.
2. W grupie krwotoków, nie poprzedzonych rozmiękaniem, zmiany 

w naczyniach śródmiąższowych są nieobecne lub m ają niewielkie na
silenie, podczas gdy w  naczyniach podstawy są znacznie zaawansowane.

W grupie krwotoków, poprzedzonych rozmiękaniem, zmiany w na
czyniach śródmiąższowych mają na ogół duże nasilenie, większe niż 
w naczyniach podstawy.

W grupie rozmiękań zmiany w naczyniach śródmiąższowych prze
ważnie są duże, niekiedy większe niż towarzyszące im zmiany w na
czyniach podstawy mózgu.

3. Teren móżdżku jest obszarem predylekcyjnym  dla powstawania 
ognisk rozmiękania w wyniku różnicy ciśnień między przestrzeniami 
nad- i podnamiotową, co doprowadza do ucisku tętnicy móżdżkowej 
górnej przez krawędź namiotu. Ogniska rozmiękania, powstałe na tej 
drodze, mogą mieć, zależnie od czasu trw ania  ucisku i stopnia uszko
dzenia naczyń w rejonie malacyjnym, charakter m artw icy bladej lub 
krwotocznej.

4. W badanym m ateriale nie obserwowano ani jednego przypadku 
zatoru, pomimo istnienia warunków, sprzyjających jego powstaniu. 
Rzadkie przypadki przedostawania się m ateria łu  zatorowego do tętnic 
móżdżkowych związane są, prawdopodobnie, z charakterem  kąta  odejścia 
tętnic móżdżkowych od naczyń doprowadzających.

5. Stosunkowa niezależność zmian naczyniopochodnych w móżdżku 
od zmian w układzie dużych tętnic podstawy mózgu oraz konieczność 
zaistnienia dodatkowych czynników mechanicznych, wyjaśnia do pewne
go stopnia niewielką ilość ognisk naczyniopochodnych w móżdżku 
w porównaniu z mózgiem.

E. flbiMeuKH

XAPAKTEP H JTOKAJ1H3AUHH BA30rEHHbIX OMArOB B M03/KEHKE  
H H3MEHEHHH B EID  APHEPHAJIbHOH CTPYKTyPE

Coaepj KaHHe

B a3oreHHbie oqnra b Ma.ioM M03re oÓHapjoKHBaercn b  10 pa3 pe>Ke neM b  6 o;ib- 

rnoM M03re. OÓ3op juiTepaTypbi no 3T0My Bonpocy yKa3biBaeT Ha pa/t HeHCHocTew 

B oueHKe naTOMexaHH3Ma h yc/ioBHH 06pa30BaHHH MOSÄeuKOBbix cwaroB.
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H a OCHOB3HHH 60-th c/iyHaeB Ba3oreHHbix noBpe>K£eHnfi Majioro M03ra, n poBO -  

AHTCH Mopc})0Ji0rHHecKHH 3HajiH3 xapaKTepa onaroB  h h x  H o p p er a m i»  c  cocToamieM  

MoajKe^KOBbix cocyf lO B  n p n  y»HTbiBaHHH c o n y r c T B y io m H x  cf)3KTopoB, H a p y m a io i n H x  Kpo-  

Boo6pam ,enH e b 3ajaHefl nojiocTH, k 3 k  HanpHMep, Hajm^He cynpaieHTopnajibHbix  OMaroB.

M H K p o c K o n n q e c K H e  HCCJieAOBaHHfl r p y n n b i  K p 0B 0T eiicHHH, cocTaBjiniomeii 24 c j i y ^ a a  

noKa3ajiH, ii t o  b c j i y i a e  c  HajiHHHeM c b o k h x  KpoBOTeTCHHH n ap e n xH M aT 03H b ie  c o c y ^ b i  

OK333JIHCb HeiI3MeHeiIIIbIMH HJIHOKe B HUX OÖHapj'JKHBajlHCb MHHHM3 JlbHbie (f)H6p03Hbie  

H3MGHCHHH. B ÖOJIbLUHX CTB0JI3X OCHOBOHHH 3 aT O  HSÖJHOßSeTCH flajieKO 3ameflUJHH

a ie p o M a T 0 3 .  B r p y n n e  KpoBOTeneHHH c  HBJienHHMH npeÄinecTByiomeH MajiHUHH, H 3 M e -  

nenHH B MejiKHx napeHxnMaT03Hbix c o c y a a x  3Ha^HTe^bHbi. B c o c y ^ s x  o c h o b s h h h  a i e -  

poMaTHnecKHe H3MeHeiiHH BooßmeM Bbipa>KeHbi yMepeHHO. B r p y n n e  HHc})aKTopoB, c o c t o -  

s m e ń  H3 36 cjiynaeB, KaK npaBHjio naö^iOflajiHCb 3H3HHTejibiibie H3MeHeHHH b napeH-  

XHMaT03Hbix c o c y n s x ,  a hbmchchhh b 6a3a^bHbix  c o c y ^ a x  OK333jiHCb nenocTOHHHbi. 

/IoKajibHbiM H3MeHennHM B MejiKHx c o c y ^ a x  cooTBeTCTBOBajin Majibie, orpaHH^eHHbie 

HH(J)apKTHbie o^ arn ; óojiee BbipajKeHHbiM H3MeHennflM b c o c y ą a x  o c h o b 3 h h h  M03ra — 

o öm n pH bie  HHcJiapKTbi, oxB araB aJom H e ue.nbie y q a c m i  BacKyjiapH3auHH M03>KeHK0Bbix 

apTepHH.

OcH0BbiB3HCb H3 HCCjieAOBaHHOM MSTepnajie B paß oT e an3/iH3HpyeTCH p«A naTO- 

r e n e m q e c K H x  4>aKTopoB, KOTopwe M oryT HMeTb 3H3qeHne b 06pa30B 3H iin  pa3JiHMHbix 

BHÄOB cocyAoreHHbix o ^ a r o B .  Ocoóoe BHHManne o ö p s m a e T c n  Ha MexaHH3Mbi cneu,H- 

cJinqecKHe äJih ycjiOButt KpoBOoópameHHH b 3aflHeii n o j io c m ,  oöycjiOB/ieniibie  o co ß o i i  

TonorpacJjnen OTBepcTHH b HaMere M ajioro Moara. HaöjHOÄseMbie b p a a e  cjiy^aeB  

oMarn MajiauHH b oöjiacTH BacKy.napH3auHH B ep xn en  M03>KeHKOBOH apTepm i, Bbicry-  

n a io iu n e  coBMecTHO c  o^araMH b n o j iy m a p n a x  óo j ib in oro  M03ra norBepjK/iaiOT Te3nc,  

m o  3H aq n T ej ib H oe  noBbi ineH H e snH TeH TO pnajibH oro  ÄaBjieHHfl m o>k ct  B e c r a  k  c^aBjieHHK)  

BcpxHen MosjKe^KOBOH apiepHH cBOÓoa.HbiM KpaeM n a M e ia  u noc/ieAOBaTejibHo k 3He -  

MH33UHH B OÓJiaCTH Ce KpOBOCHaÓJKeHHH.

B pe3yjibTaTe anajiH3a, npoBejieHHoro Ha ocHOBaHHH npHBe,neHHbix aaHUbix bo3-  

Mo>KeH BbiBOj, HTO B ocHOBe naTOMexanii3Ma ne;<oTopbix HH(J)apKTCB Jie>KaT BepoHTHO 

pa3HHUbi ÄaßJieHHH b c y n p a -  h cyÓTenTopusjibiiOM np0CTp3HCTB3X, h m o  n3TOMex3HH3M 

BTOpimilblX Kp OB O H 3 J1H H H H H nO CymeCTBy HfleHTHqeH C n 3T0MeX3HH3M0M M3JIHH.HH. O nO- 

HBjieHHH reMoppsrH'iecKHx H3MeHeHHH p e m s e T  CTeneHb noBpe>K,a.eHHH u K3j i n 6p c o c y u a  

npoBpe>KjieHHoro b m om ch t ycTpaHenna ä 3 BjieHna na Bcpxnioio M03>KeiiK0Byi0 a p ie p m o .  

HmeMHqecKHii h reMopparnMecKHH HHc}japKTbi, 3 TaiOKe BTopim noe M03*eMK0B0e KpoBO- 

H 3J1H H H H e  T3KHM 06pa30M  MO>KHO paCCM3TpHB3Tb KaK nOCHeflyiOHJ.He OMepeAHbie ({)a3hl

OÄiioro H Toro-»ce n p o u e c c a .

J. Dym ecki

CHARACTER AND LOCALIZATION OF CEREBELLAR VASCULAR FOCI 
A ND  THEIR RELATIONSHIP TO CHANGES IN THE CEREBELLAR

ARTERIAL SYSTEM

S u m m a ry

Foci of vascular origin occur in the cerebellum about ten times less often  
than in the cerebrum.

The rev iew ed  literature does not fu lly  explain  the pathomechanism and  
conditions of developm ent of cerebellar foci.
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On the ground of 60 cases of patients w ith  vascular cerebellar disorders 
morphologic analysis and corellation w ith  the condition of cerebellar vessels  
was carried out. Concomitant factors likely to disturb blood circulation in the 
posterior fossa, for instance supratentorial foci, are discussed.

In a group of 24 cases of hemorrhage histologic exam ination revealed the  
following: in cases w ith  recent hemorrhages present, the interstitial vessels  
are free from pathological changes or show only discrete fibrosis. In contrast, 
in  large branches of basal arteries advanced atheromatosis is observed. In the 
group of hemorrhages show ing signs of previous softening the changes in small 
interstitial vessels are fairly advanced. In this group the basilar vessels show  
only moderate atheromatosis.

In the group of infarctions (36 cases) there were found considerable changes 
in the interstitial vessels, wheras changes in basal arteries were not constant. 
Local changes in small vessels were related by small, circumscribed infarcts; 
the intense changes in the basal vesse ls  were related to ex tens ive  infarctions 
affecting w hole areas of cerebellar artery distribution.

The pathogenic factors which are of some importance for various types
o f  vascular foci are discussed. There is discussed specific mechanism  of blood  
circulation in the posterior fossa in connection w ith  tentorial incisure. Focal 
softenings observed in the area supplied by the superior cerebellar artery  
coexisted in many cases w ith  foci in the cerebral hemispheres. This confirms 
the opinion that considerable increase of supratentorial pressure can cause 
compression of the superior cerebellar artery by the free margin of the tentorium  
and cause hypoxem ia in the area of its distribution.

The author concludes that some infarcts develop because of different
pressure in the supra- and subtentorial space and that the pathom echanism  of
secondary hemorrhage is in fact identical w ith  that of softening. The degree of 
damage and the size of diseased vessel at the moment w hen the compression of 
the  artery cases are decisive for prevalence of hemorrhagic changes. Pale and 
red infarction and secondary cerebellar hemorrhage m ay be considered as subse
quent stages of the same process.
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Rye. 1. Rozległy krwotok, niszczący całą półkulę móżdżku, przebijający się do 
przestrzeni podpajęczynówkowej  

Fig. 1. Extensive hemorrhage affecting the w hole cerebellar hemisphere and 
perforating into the subarachnoidal space

Rye. 2. Pole makrofagów w  rozmiękającej tkance w  pobliżu brzegu krwotoku
(przyp. Nr 759). Barwienie hematoksyliną z eozyną. Pow. 400 X 

Fig. 2. Field covered by macrophages in softened tissue on the margin of a
hemorrhage (case 759). Hem atoxylin-eosin . Magn. X 400 

Rye. 3. Duże, św ieże ognisko rozmiękania w  prawej półkuli mózgu oraz świeży  
krwotok w  homolateralnej półkuli móżdżku (przyp. Nr 414)

Fig. 3. Large recent softening in right cerebral hemisphere and a similar one
in the homolateral cerebellar hemisphere (case 414)
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Rye. 4. Rozległy, głęboki ubytek tkanki, pokryty pajęczynówką, w  w yniku resorpcji 
ogniska rozmiękania w  rejonie unaczynienia prawej tętnicy móżdżkowej górnej

(przyp. Nr 757)
Fig. 4. Extensive, deep tissue defect covered by arachnoidea. Tissue defect caused  

by resorption of softening in the area supplied by right superior cerebellar artery
(case 757)

Rye. 5. Znaczne przerzedzenie i rozluźnienie struktury w arstw y ziarnistej w  począt
kowej fazie m artwicy (przyp. Nr 1741). Barwienie hem atoksyliną z eozyną.

Pow. 100 X
Fig. 5. Granular layer w ith  loose structure in initial stage of necrosis (case 1741). 

Hem atoxylin-eosin . Magn. X 100

http://rcin.org.pl



Rye. 6. Rozbiórka makrofagowa w  w arstw ie ziarnistej (przyp. Nr 177). Barwienie
metodą Nissla. Pow. 400 X 

Fig. 6. Resorption by macrophages in granular layer (case 177). Nissl. Magn. X 400

Rye. 7. Plamiste opustoszenia w  obrębie w arstw y ziarnistej (przyp. Nr 465) 
Barwienie metodą Nissla. Pow. 100 X 

Fig. 7. Spotty gaps in granular layer (case 465). Nissl. Magn. X 100
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Rye. 8 Rye. 9

Rye. 8. Zanik w arstw y ziarnistej i w arstw y komórek Purkinjego przy zachowanym  
zrębie strukturalnym. Odczynowy rozplem w arstw y  glejowej Bergmana. Prosto
padły do powierzchni listka układ włókien glejowych w  w arstw ie molekularnej 

(przyp. Nr 1724). Barwienie hematoksyliną z eozyną. Pow. 100 X 
Fig. 8. Atrophy of granular layer and Purkinje cell layer. Basal striTcture 
maintained. Reactive proliferation of Bergm an’s glial cell layer. The glial fibers  
in the molecular layer run perpendicularly to the surface of the cerebellar  

folium (case 1724). Hem atoxylin-eosin . Magn. X 100 
Rye.  9. Ognisko rozmiękania, obejmujące cały rejon unaczynienia tętnicy móżdż
kowej górnej wraz z pniem w  w yniku  zakrzepu tej tętn icy  (przyp. Nr 51/61) 
Fig. 9. Softening affecting w hole area supplied by the superior cerebellar artery  

including pons, caused by thrombosis of the artery (case 51/61)

Rye. 10 Rye. 11

Rye. 10. Ognisko rozmiękania, obejmujące cały rejon unaczynienia tętn icy  móżdż
kowej dolnej wraz z pniem, w  w yniku zakrzepu tętnicy kręgowej (przyp. Nr 2047) 
Fig. 10. Focus of softening affecing w hole area supplied by inferior cerebellar  
artery including medulla, caused by thrombosis of vertebral artery (case 2047) 
Rye. 11. Ognisko rozmiękania w  obrębie robaka, na pograniczu unaczynienia  
pni tętniczych strony prawej i lewej, powstałe prawdopodobnie w  w yniku  działania  

czynnika hemodynamicznego (przyp. Nr 1976)
Fig. 11. Vermis softening; the focus is present in the border area supplied by  
bilateral arterial branches. Hemodynamic factor is the likely cause (case 1976)
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Rye.  12 Rye. 13

R ye .  12. Rozległe ognisko krwotoczne, niszczące obie półkule mózgowe i św ieże  
rozm iękanie w  rejonie unaczynienia tętnicy móżdżkowej górnej, powstałe prawdo
podobnie w  w yniku ucisku tętnicy móżdżkowej górnej przez krawędź namiotu

(przyp. Nr 85/60)
Fig. 12. Large hemorrhage destroying both cerebral hemispheres. Recent softening  
in area supplied by superior cerebellar artery is probably the result of compression  

of this artery by the free margin of the tentorium (case 85/60)

Rye. 13. Duże ognisko rozmiękania w  lewej półkuli mózgu i jednoczesne ognisko  
rozmiękania w  rejonie unaczynienia tętnicy móżdżkowej górnej lewej, spowodowane, 
ja k  należy przypuszczać, przez ucisk krawędzi namiotu na tętnicę móżdżkową górną

(przyp Nr 1741)
Fig. 13. Large softening in left cerebral hemisphere and another one in the area 
supplied  by the left superior cerebellar artery. Probable cause is the compression  

of this artery by the free tentorial margin (case 1741)

Rye. 14. Ognisko rozmiękania w  zakręcie h i-  
pokampa po stronie lewej oraz w  rejonie  
unaczynienia tętnicy móżdżkowej górnej lew ej,  
prawdopodobnie w  w yniku  ucisku tej tętnicy  

przez krawędź namiotu (przyp. Nr 10/61) 
Fig. 14. Focal softening in left hipocampal 
gyrus and another one in the area supplied  
by the left superior cerebellar artery probably  
caused by compression of this artery by the  

free tentorial margin (case 10/61)
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HA LINA  KROH

O SYMETRYCZNEJ JEDNOCZESNEJ MARTWICY 
W OBU WZGÓRZACH WZROKOWYCH I ŚRÓDMÓZGOWIU

Z Zakładu Neuropatologii PAN  w  Warszawie  
Kierownik: prof, dr med. E. Osetowska

Rzadkość występowania symetrycznych ognisk martwiczych w mózgu, 
które napotkano w niżej opisanym przypadku, skłania do dokładniej
szego omówienia unaczynienia głębokich struk tu r  mózgowych. W do
stępnym piśmiennictwie znaleziono zaledwie kilka przypadków podob
nych pod względem etiologii i umiejscowienia.

OPIS PRZYPADKU

Pacjentka S. G., lat 62 (L. ks. gł. K linika Neurologiczna AMW, 4126, ks. 
oddz. 96/59) od lat miała dolegliwości sercowe. Siedem lat tem u w ystąpił po raz  
pierwszy kilkugodzinny niedowład kończyn oraz zaburzenia m ow y trwające  
około 2 tygodni. Od trzech i pół lat zaburzenia, o różnym stopniu nasilenia, 
powtarzały się co kilka miesięcy. Utrata przytomności wystąpiła  tylko jeden raz, 
drgawek nie było nigdy. Na dwa tygodnie przed śmiercią przyjęta została do  
Kliniki Neurologicznej z powodu powyższych dolegliwości. Stan chorej był dobry, 
mimo to po dwóch godzinach od chwili przyjęcia znaleziono ją nieprzytomną.

Chora nieprzytomna, brak oddziaływania źrenic na światło, obie źrenice  
szerokie, okrągłe, prawa szersza od lewej. Dno oczu bez zmian. Niedowład  
ośrodkowy n. twarzowego lewego, obecny objaw fajki. Napięcie w  kończynie  
górnej lewej obniżone, odruchy po lewej słabsze niż po prawej. W kończynach  
dolnych napięcie prawidłowe, odruchy skokowe zniesione.

Czynność serca niemiarowa, tony głuchawe, szmer skurczowy nad w szyst 
kimi ujściami, głównie nad koniuszkiem serca. Tętno 80/min., ciśnienie krwi 
120/90 mm. Hg. Rtg.: serce miernie powiększone z przewagą komory prawej. 
E. K. G.: rytm  niem iarowy z powodu m igotania i trzepotania przedsionków. 
Możliwość przebytej sprawy ogniskowej.

Pł. mózg.-rdz.: białko 49 mg %, odczyny: N onne-Appelt (+ ) ,  Weichbrodt (+ ) ,  
Pandy ( + + ) .  Mocz: ślad białka, 20—30 leukocytów  w  p. w. Morfologia krw i bez  
zmian. Odczyn Wassermanna (—), cytocholowy (—). Poziom mocznika wzrastał, 
od chwili przyjęcia do chwili zgonu, od 30— 147 mg %.
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Na przestrzeni dwóch tygodni stan pacjentki pogarszał się. Pojawiła się  
sztyw ność  karku na 2 palce, gorączka, obustronny objaw Babińskiego, w yb it 
n iejszy  po stronie prawej. Zmarła wśród objaw ów  niewydolności krążenia.

Rozpoznanie kliniczne. Myodegeneratio  cordis arteriosclerotica. T achyarrhythm ia  
com ple ta .  Embolia in regione mesencephali  susp.

Sekcja ogólna (243/59): Thrombus recens auriculi sinistri cordis. 
In farctus multiplices recentes haemorrhagici et albi renum. Injarctus  
haemorrhagicus ilei. Infarctus apicis cordis. Fibrosis valvulae mitralis. 
Stenosis ostii venosi sinistri. Cicatrices post injarctum  lienis. Fibrosis 
et calcificatio lym phnodulorum  hili pulmonis utriusque et mediastini. 
Adenomata glandulae thyreoideae. Atresia colli uteri. Sanguis liquidus 
in lumine cavi uteri.

Sekcja mózgu (34/59): Mózg średniej wielkości, symetryczny. Opony 
m iękkie przezierne, wzdłuż przebiegu naczyń zmleczałe. W naczyniach 
podstawy mierne zmiany miażdżycowe. W zakręcie czołowym dolnym 
praw ym  podkorowo w istocie białej szarożółtawe ognisko rozmiękania
o zmniejszonej spoistości, ciągnące się do pogranicza płata skronio
wego i ciemieniowego. Na przekrojach przez wzgórze wzrokowe syme
tryczne ogniska m artwicy krwotocznej umiejscowione w okolicy cen
tru m  medianum thalami. Oba ogniska schodzą się wąskimi pasami 
m artw icy w podwzgórzu. W śródmózgowiu, w przednim odcinku poniżej 
wodociągu Sylwiusza, sino-szaro-czerwone ognisko o zmniejszonej 
spoistości, lekko zapadnięte, o wymiarach około 0.8 X 1.0 cm.

Na górnej powierzchni półkuli móżdżku, po stronie prawej, poprzez 
oponę prześwieca rdzawoczekoladowe ognisko. Tkanka w tej okolicy 
spadnięta. Na przekrojach stwierdzono ognisko m artw icy krwotocznej 
wielkości wiśni.

Do badania mikroskopowego pobrano skrawki z płata czołowego 
prawego, z okolicy wyspy, skrawek obejmujący oba wzgórza wzrokowe, 
ze śródmózgowia, z mostu, z opuszki i móżdżku. P repara ty  parafinowe 
zabarwiono metodami: van Gieson, Mallory, hematoksylina z eozyną, 
a  preparaty  celoidynowe metodą Nissla.

W badaniu przeglądowym pod lupą stwierdza się 3 ogniska m ar 
twicy.

1. W korze i w istocie białej okolicy czołowo-skroniowo-ciemieniowej 
praw ej,

2. W korze móżdżku półkuli prawej na jej górnej powierzchni.
3. Ognisko niszczące symetryczne części obu wzgórz wzrokowych, 

k tó re  łączy się w obrębie podwzgórza i ciągnie aż do śródmózgowia 
niszcząc jego część środkową.

ad 1. Ognisko w korze mózgu ma cechy uszkodzenia starego. Pole 
m artw icy  wypełnione jest makrofagami znajdującym i się w sieci 
pączkujących, młodych naczyń włosowatych. W zachowanej tkance
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dookoła ogniska stwierdza się znaczny odczyn astrccytów pod postacią 
gleju tucznego.

ad 2. Ognisko w korze móżdżku ma charakter m artwicy krwotocznej 
niszczącej kilka płacików. Wśród resztek martwiczo zmienionej tkanki 
nerwowej i drobnych krwotoków obserwuje się pola wypełnione m a- 
krofagami. W niektórych miejscach występują pączkujące młode naczy
nia włosowate. Brak odczynu ze strony gleju. Ognisko to ma cechy 
uszkodzenia świeższego niż poprzednie.

ad. 3. Ognisko informuje obustronnie następujące struktury : część jądra 
przyśrodkowego (nuc. medialis seu medio-dorsalis seu medialis dorsalis), 
jądro  środkowe (nuc. centralis seu centralis medialis seu centro-me-  
dialis), jądro okołośrodkowe (nuc. 'paralamellaris seu paracentralis).* 
(rye. 1, 2). W podwzgórzu oba ogniska łączą się oszczędzając w arstw ę 
podwyściółkową i wyściółkę dna komory III, wnikając pomiędzy przy 
środkowe powierzchnie jąder czerwonych. Ku tyłowi ognisko prze
chodzi do śródmózgowia niszcząc część środkową nakryw ki pod wodo
ciągiem Sylwiusza i zajmuje jądra  nn. okoruchowych (ryc. 3). W czę
ściach środkowych całego ogniska znajduje się obszar m artwicy zupełnej 
z krwotokiem w odcinkach wzgórzowych. Całe ognisko otoczone jest 
grubym wałem makrofagów, wśród których widać pączkujące śród- 
błonki naczyń włosowatych. Na zewnątrz wału makrofagów stwierdza 
się bogaty odczyn glejowy w postaci proliferujących astrocytów, oligo- 
dendrocytów, mikrogleju. Pod względem czasu trwania, ogniska te 
mają charakter pośredni względem ognisk opisanych powyżej. 
We wszystkich preparatach, w naczyniach krwionośnych widoczne są 
zmiany stwardnieniowe, obserwuje się przerost mięśniówki i zmiany 
szkliste w naczyniach drobniejszych. W naczyniach opon, w pobliżu 
ogniska spotyka się pojedyncze zakrzepy przyścienne.

OMÓWIENIE

W opisanym przypadku trzy  punkty  nasuwają konieczność w nikliw 
szej interpretacji:

1. Stosunek ognisk rozmiękania do anatomicznych w arunków  una- 
czynienia uszkodzonych struktur.

2. Podłoże etiologiczne zaobserwowanych zmian naczyniowych; za
gadnienie to łączy się ściśle z poprzednim punktem.

3. Krótka próba korelacji objawów klinicznych z patomorfologią 
zaburzeń.

1. W przypadku tym  istnieją trzy  ogniska leżące w zakresie una- 
czynienia dwóch układów tętniczych. Ognisko w korze znajduje się,

* Terminologia anatomiczna w ed łu g  F. Mettlera.
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ze wzglądu na swoje umiejscowienie, w „dorzeczu unaczynienia” tętnicy 
środkowej mózgu. Nie można jednak z pewnością wykluczyć faktu, że 
ty lne  części ogniska nie leżą już na pograniczu obszaru ukrwionego 
przez tętnicę mózgu tylną. Symetryczne ogniska rozmiękania we wzgó
rzach wzrokowych, ognisko w śródmózgowiu oraz ognisko móżdżkowe 
związane są z obszarem unaczynienia tętnicy podstawnej.

Jakkolwiek różna jest terminologia dotycząca tętniczek unaczynia- 
jących wzgórze i śródmózgowie (Lindenberg 1957; Masquin, Trelles
1949; Foix, Hillemand, cyt. za ostatnimi; Clara 1959; M ettler 1948) 
można w zasadzie przyjąć charakterystykę podstawową tego typu 
unaczynienia, opartą o badania Lazorthesa i wsp. (1960), oraz van
den Bergha (1961).

Wszystkie układy jądrowe między- i śródmózgowia, szczególnie zaś 
wzgórza wzrokowego są unaczynione przez liczne tętnice głębokie, 
k tóre są proste, cienkie, nie tworzą połączeń obocznych. Mafą one 
charakter naczyń anatomicznie końcowych. Unaczynienie wzgórza
utworzone jest przez małe tętniczki, odchodzące z miejsca rozwidlenia 
tętnicy podstawnej mózgu na dwie duże tętnice mózgowe tylne, od obu 
tętnic mózgowych tylnych, z odcinka poza odejściem tętnic łączących 
tylnych, oraz od tętnic łączących tylnych.

Te warunki anatomiczne przedstawione są wyjątkowo przejrzyście 
na schematach (ryc. 4) podanych według Krayenbühla i Yasargila 
(1957) oraz Stronga i Elwyna (1943).

Trzecie ognisko rozmiękania znajduje się w korze móżdżku w strefie 
unaczynienia tętnicy móżdżkowej górnej, odchodzącej również od tętnicy 
podstawnej, w niewielkiej odległości od rozgałęzień naczyniowych opi
sanych powyżej.

2. Na wytworzenie ognisk rozmiękania we wzgórzach, móżdżku 
i śródmózgowiu wystarczy częściowe lub całkowite zamknięcie pnia 
tętnicy podstawnej.

Przyczyną zwężenia lub zamknięcia światła tętnicy może być 
blaszka miażdżycowa usadowiona w tej okolicy. Przedni odcinek tętnicy 
podstawnej jest trzecim co do częstości występowania i ciężkości nasi
lenia zmian miażdżycowych w naczyniach mózgu (Mossakowski i wsp. 
1963).

Etiologię miażdżycową podobnie umiejscowionych ognisk wzgórzo- 
wych i śródmózgowego stwierdzili w swoich przypadkach Castaigne 
i wsp. (1962), Faęon i wsp. (1958), Kubik i Adams (1946).

W naszym przypadku nakładają się na siebie dwa procesy. Zmiany 
miażdżycowe miernego stopnia widoczne były w tętnicach podstawy; 
sama tętnica podstawna mózgu została uszkodzona w czasie autopsji.
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Ocena zajęcia tej tętnicy przez miażdżycę była więc utrudniona, 
jednak  wykluczyć tego wpływu nie można.

W ynik sekcji ogólnej wykazał obecność bardzo bogatego m ateriału  
zatorowego. W ydaje się, że w rozważaniach etiologicznych należy wziąć 
pod uwagę dwa momenty. Zgodnie ze stanowiskiem Kubika i Adamsa 
zwężenie tętnicy podstawnej pochodzenia miażdżycowego jest dodat
kowym czynnikiem ułatwiającym  zatrzymywanie się zatorów i czopo- 
wanie naczyń. Duży zator tętnicy podstawnej lub liczne drobne zatory 
w odchodzących od niej gałązkach, jak  w przypadkach Carvioto, 
Rey-Bellet, Rose, Feigin (1958); Hansena (1958); Fowlera (1962), dają 
wytłumaczenie możliwe do przyjęcia tak ze względu na specyfikę 
unaczynienia, jak i na obecność licznych, rozsianych zawałów w narzą
dach wewnętrznych. Przebieg kliniczny przypadku, ograniczenie lokali
zacyjne ognisk, ich rozsianie i charakter morfologiczny przem awiają 
za powstawaniem uszkodzeń w różnym czasie, jak również za stopnio
wym  wyłączaniem coraz to innych gałązek tętniczych głębokich.

3. Z punktu  widzenia korelacji kliniczno-anatomicznej w historii 
przedstawionego przypadku uderzający jest zupełnie brak elementów 
zespołu wzgórzowego. W wymienionych wyżej przypadkach Castaigne 
oraz Faęona, a także w przypadku van Bogaerta (1957) o podobnym 
umiejscowieniu ognisk, obserwowane były wyraźne objawy zajęcia 
przez proces chorobowy wzgórza i podwzgórza, z typowymi obrazami 
klinicznymi. W ydaje się, że odrębność przebiegu klinicznego w naszym 
przypadku można wytłumaczyć tym, że liczne świeże ogniska we 
wzgórzach, śródmózgowiu i móżdżku z towarzyszącym obrzękiem do
prowadziły do wystąpienia obrazu ciężkiego uszkodzenia pnia mózgu 
(obustronne objawy spastyczne, u tra ta  przytomności, objawy źreniczne), 
który zapanował nad wszystkimi innymi objawami. Stan ogólny do
datkowo pogarszały zmiany w narządach wewnętrznych.

Pomimo braku objawów uszkodzenia wzgórza (specjalnie in teresu 
jących w korelacjach fizjo-anatomicznych) przypadek uznaliśmy za 
ciekawy ze względu na niecodzienny zakres uszkodzeń mózgowych.

r. Kpox

CHMMETPH4ECKHH OZJHOBPEMEHHblFf HEK.P03 B RBYX 3PHTEJIbHblX 
ByrPAX H CPEÄHEM M03TE

CoAepjKaHHe

npHBOÄHTCH c / iyw aH  MHOwecTBenHbix o^iaroB HeKpo3a b M 0 3 fe  y  62-^eTHeft w e H -  

iUHHbi, 6o^eHDLU,eii c p c f l u e i ł  e ren eH H  a T cp 0M aT 030M  h nopoKOM n B y x c T B o p n a T o r o  K .nanona  

c e p A u a .
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H eK p oT H H ec K H e  o 'iarH  b  u e H T p a j jb H o f i  H e p B H o ö  c n c r e M e  p aaB H j iH C b  c h m m c t p h m h o  

b A B yx  3pHTe.ibHhix ß y r p a x  b cp e^ H eM  M 03re  h b K op e M 0 3 * e H K a  T.e . n p c f l e j i a x  p a3BeTBjie -  

h h h  o c h o b h o h  apTepHH M 0 3 r a .  O T ^ e j ib H o f i  HenpoTHMecKHM o iia r  6 b i j i  oÓHapy>KeH b  K o p e  

o c T p o ß a .  B  Ä p y r n x  o p r a H a x ,  KaK ce^ieseHK a, h o h k h ,  t o h k h h  k h i u c j h h k  h  c e p Ä u e  n a ß ^ i o -  

aajiH Cb nocTHHtJjapKTHbie p y ß u o B b i e  H3MeHenHH.

OcoßbiH Hmepec npeACTaBJiHiOT cHMMeTpnwecKHe, OÄHOBpeMeuHbie HenpoTHMecKHe 

o n a r H  b A B yx  3pHTejibHbix ö y r p a x .

CwMMerpHH o ^ a r o B  yK a3b iB aeT  Ha HeKOTopbie anaTOM im ecK He ocoSeHHOCTH e o c y -  

ä h c t o h  CHCTeMbi B 9TOH o fv ia c r H  H n a  B03M0>KH0CTb 6b iC T poro  n peK p am eH H H  npHTOKa 

KpoBH B 3TH CHMMeTpH'iecKiie cTpyKTypbi ö j ia r o Ä a p n  3 M6c m h hecKovi 3 a K y n o p K e  .noKajib-  

H o r o  a T e p oM aT 03H oro  n p oH exoÄ Ä eH H H  KaK s t o  ÄOKa3ajiH A p y r H e  aBTopbi,  jih ö o  3a H e -  

ceHiroH 3 m 6 o;ih h3 o ra a j ieH H b ix  y iiacTKOB, KaK s t o  noBHÄHMOMy H a ó j n o a a . i o c b  b ä £-  

MOHcrpiipoBaHHOM c;iyiiae.
O ö p a m a e T  BHHManne oTcyTCTBue c h m h t o m o b  b TeneHHH 6o.Te3HH T aj iaM H ^ ecK oro

npOHCXO>KA6HH3 4T0 MO>KHO ofi'bHCHHTb Hfl.TOÄeHHGM KapTHHbl OTeKa MOSrOBOrO CTBOJia 

n o c j i e  nopałKeH HH c p e ^ H e r o  M03raHa MeHee Bbipa>KeHHbie CHMnroMbi npoH cxOÄfliUH e  

H3 Ta^aMyca.

H. Kroh

SYMMETRICAL SIMULTANEOUS NECROSIS OF BOTH THALAMI A ND
M IDBRAIN

S u m m a ry

A case of multiple cerebral necrotic foci in a 62-year-old woman, suffering  
from moderately advanced atherosclerosis and mitral stenosis, is presented.  
Necrotic foci in central nervous system  developed sym m etrically  in both  
thalami, in the midbrain and in the cerebellar cortex, i. e. in the areas supplied  
by the basilal artery. Another focus of necrosis w as present in the insula.  
Spleen, kidneys, ileum and heart exhibited multiple infarctions. The sym m etrical  
simultaneous foci of necrosis in both thalami are of a special interest.

The sym metry of the lesions indicates special anatomic relations of the  
vascular system of this area, and the possibility of a sudden cessation of the  
blood supply by a large local atheromatous plaque or by embolus stocked in the  
arterial fork. The latter probably happened in our case.

The lack of thalamic sym ptoms seem s to be caused by more prominent brain  
stem symptoms which complicated clinical course.

PIŚMIENNICTWO

1. Bergh R. V.: La vascularisation arterielle intracerebrale. Acta Neurologica  

et Psychiatrica Belgica, 1961, 61, 1013— 1023.
2. Bogaert L. V.: Reflexions sur un syndrome thalamique bilateral, l ’Encephale, 

1957, 5—6, 520—529.
3. Castaigne P., Buge A., Escourolle R., Masson M.: R am olisem ent pedonculaire  

median tegm ento-thalam ique avec ophtalmoplegie et hypersomnie. Revue  
Neurologique, 1962, 106, 357—367.

http://rcin.org.pl



Symetryczna m artwica wzgórza wzrokowego

4. Clara M.: Die Gefässe des Rückenmarks und des Gehirns. Das N ervensystem  
des Menschen. Barth Verlag, Leipzig, 1959. 707—730.

5. Cravioto H., R ey-B ellet J., Prose P., Feigin I.: Occlusion of the basilar artery.  
N eurology 1958, 8, 145.

6. Faęon E., Steriade M., Wertheim N.: Hypersomnie prolongee engendree par  
des lesions bilaterales du system e activateur medial. Le syndrome throm bo-  
tique de la bifurcation du tronc basilaire. Revue Neurologique, 1958, 98, 
117— 133.

7. Fow ler M.: Two cases of basilar artery occlusion in childhood. Archives- 
of Disease in Childhood, 1962, 37, 78—81.

8. Hansen J.: Zum Krankheitsbild der Basilaristhrombose. Deutsche Zeitschrift  
für Nervenheilkunde, 1958, 177, 527.

9. K rayenbühl H., Yaęargil M.: Anatom ie der A. vertebralis, A. basialis und  
ihrer Äste. Die vascularen Erkrankungen in Gebiet der Arteria vertebralis  
und Arteria basialis. Thieme Verlag, 1957, 12—50.

10. Kubik C., Adams R.: Occlusion of basilar artery — clinical and pathological 
study, Brain, 1946, 69, 6—121.

11. Lazorthes G., Poulhes J., Bastide G., Roulleau J., A m aral-Gom es F.: Les- 
grandes courants arteriels du cerveau. Recherches anatomiques et deductions  
sur la pathogenie et la topographie des hemorragies cerebrales. La P resse  
Medicale, 1960, 68, 137— 140.

12. Linderberg R.: Die Gefässversorgung und ihre Eedeutung für Art und Ort  
von Kreislanfbedingten Gewebsschäden und Gefässprozessen. Handbuch der  
speziellen pathologischen Anatomie und Histologie, Springer Verlag, B erlin  
1957 (XIII), 1, 1071— 1160.

13. Masquin P., Trelles J.: Vascularisation encephalo-medullaire. Precis d ’a n a -  
tom o-physiologie  normale et pathologique du system e nerveux central.  
Ed. Doin. Paris, 1949, 443—468.

14. Mettler F.: Arterial supply of the cerebrum. Neuroanatomy. Ed. Kimpton,. 
London 1948, 164— 169.

15. M ossakowski M., Kraśnicka Z., Iw anowski L.: Atheromatosis of the large  
brain arteries in Polish population. An epidem ical study of 600 cases. 
J. Neurol. Sei. 1964, 1, 13—23.

16. Strong O., Elwyn A.: The blood supply of the brain. Human Neuroanatomy»  
Ed. Williams, Wilkins, Baltimore 1943, 375—383.

Nadesłano: 30.V.1963 r.
Adres autorki: Zakład Neuropatologii PAN, Warszawa, ul. Pasteura 3.

http://rcin.org.pl



R ye .  1. Widoczne ogniska martwicze przyśrodkowych części obu wzgórz w zro
kow ych  z ograniczającym w ałem  nacieku glejowego. Barwienie metodą Nissla.

Pow. ok. 3 X.
Fig. 1. Bilateral necrotic foci of medial parts of both thalami surrounded by

a w all of glial reaction. Nissl. stain. Magn. X 3.

Rye. 2. Schemat w g  Mettlera. Obszar zaczerniony przedstawia zakres martwicy  
w  stosunku do otaczających jąder wzgórza.

Fig. 2. Diagram after Mettler. B lanckened fields represent the ex ten t  of necrosis 
in relation to surrounding thalamic nuclei.
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Rye. 3. Ognisko martwicy w  śródmózgowiu. Zaoszczędzona istota szara około  
wodociągu, zniszczone jądra nn. okoruchowych. Barwienie metodą Nissla.

Pow. ok. 4 X.
Fig. 3. Necrotic focus in midbrain. The periaqueductal central gray matter i s  

spared, oculomotor nerve nuclei destroyed. Nissl. stain. Magn. X 4.
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Rye. 4. A.  Schemat w g Stronga i Elwyna. Krąg tętniczy W illisa z odejściem
tętnic zwojowych.

B. Schemat w g Krayenbtihla i Yasargila. Rozgałęzienia tętnicy tylnej mózgu.
4. — Oznacza tętnicp łączące tylne,
5. — „ tętnice międzykonarowe,
6. — „ tętnice wzgórzowe.

Fig. 4. A. Diagram after Strong and Elwyn. Arterial circle of Willis and its
ganglionic branches.

B. Diagram after Krayenbühl and Yasargil. Ramification of posterior cerebral
artery.

4. — Posterior comm unicating arteries,
5. — Interpeduncular arteries,
6. — Thalamic arteries.
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ZESPÓŁ BOCZNY OPUSZKI WYWOŁANY NASKÓRZAKIEM 
IV KOMORY I ZAKRZEPICĄ TĘTNICY KRĘGOWEJ

I TĘTNICY MÓŻDŻKU DOLNEJ TYLNEJ

Z Kliniki Neurologicznej AM w  Lublinie  
Kierownik: prof, dr med. W. Stein  

Z Zakładu Neuropatologii PA N  w  Warszawie  
Kierownik: prof. dr med. E. Osetowska

W etiologii zespołów opuszkowych na plan pierwszy wysuwają się 
zmiany pochodzenia naczyniowego, następnie nowotwory (i to zwykle
0 charakterze naciekającym), dalej zapalenia i bardzo rzadko urazy, 
k tórych patomechanizm sprowadza się także raczej do zaburzeń krążenia 
(Filipowicz 1954, Opalski 1956).

Patogeneza zespołów opuszkowych może mieć czasem charakter 
„wypadkowej”, jeżeli działa więcej niż jeden czynnik uszkadzający.

W przedstawionym poniżej przypadku, na kliniczny zespół Wallen- 
berga złożyły się zmiany spowodowane uciskiem torbieli naskórkowej, 
umiejscowionej w  IV komorze oraz zaburzenia krążenia w obrębie 
tętnicy kręgowej i móżdżku dolnej tylnej.

O p i s  p r z y p a d k u .  Mężczyzna, lat 55 (Nr hist. chor. 697/62) przybył do 
Kliniki z powodu zawrotów i silnych bólów głowy, w ym iotów, podwyższonej  
tem peratury i zaburzeń połykania. W ymienione dolegliwości pojawiły się nagle  
w  dniu poprzedzającym przyjęcie chorego. Na dwa tygodnie przedtem, bez 
żadnych poprzedzających objawów chorobowych, w ystąpiła krótkotrwała utrata  
przytomności z niedowładem połowiczym prawostronnym i zaburzeniami mowy. 
W związku z tym leczył się ambulatoryjnie.

B a d a n i e  p r z e d m i o t o w e :  stan ogólny ciężki, temperatura 38°.
RR 115/80, tętno 100/min. Osłabienie szmeru pęcherzykowego i pojedyncze rzę
żenia wilgotne nad polem płucnym po stronie prawej. Stan neurologiczny: chory 
przytomny, objawy oponowe ujemne. Dno oczu bez zmian. Zespół Hornera po 
stronie lewej. Oczopląs poziomy przy patrzeniu na boki, szybciej w ygasa przy 
zwróceniu gałek ocznych w  prawo. Rozszczepienny charakter zaburzeń czucia 
powierzchniowego w  zakresie lewego n. V oraz osłabienie odruchu rogówkowego
1 z błon śluzowych nosa po tej samej stronie. Porażenie podniebienia m iękkiego  
także po stronie lewej oraz obustronne zniesienie odruchów podniebiennych
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i gardzielowych, chrypka, zaburzenia połykania. W zakresie kończyn i tułowia  
stwierdzono niezborność typu móżdżkowego po stronie lewej, a po przeciwnej 
stronie zaburzenia czucia bólu i tem peratury oraz osłabienie siły mięśniowej 
kończyn i brak odruchu podeszwowego.

B a d a n i e  l a r y n g o l o g i c z n e :  porażenie podniebienia miękkiego po
stronie lewej, struny głosowe wolne.

Badanie eeg: zapis patologiczny o n iew ielk ich  zmianach ogólnomćzgowych  
z widocznymi zmianami ogniskowymi w  lewej okolicy ciem ieniowej. O. B. 56/85. 
W obrazie Schillinga nieznaczne przesunięcie w  lewo. W p o z o s t a ł y c h  b a 
d a n i a c h :  morfologia krwi, analiza moczu, W. R., poziom mocznika i choleste
rolu w  surowicy krwi, rtg. czaszki i klatki piersiowej bez odchyleń od normy.

Ze względu na w yw iad (nagły początek, interm itujący przebieg, podeszły  
w iek  chorego), dalej zespół kliniczny charakterystyczny dla zaburzeń krążenia 
w  grupie bocznej tętnic opuszki oraz brak innych cech wzmożonego ciśnienia  
śródczaszkowego, typow ych zwłaszcza dla procesu ekspansywnego, toczącego się 
w  tylnej jamie czaszkowej, skłoniliśm y się do przyjęcia etiologii naczyniowej  
schorzenia i rozpoznaliśmy zakrzepicę tętn icy  kręgowej. W związku z tym chory  
otrzymał PH 203, środki krążeniowe i antybiotyki z powodu zmian zapalnych  
w  płucach. Chory zmarł w  11 dniu obserwacji klinicznej wśród objawów  
narastającej niewydolności krążenia.

N iespodziankę stanow ił w ynik  sekcji ogólnej wykonanej w  Zakładzie Anatomii  
Patologicznej AM w  Lublinie (Nr 599/62). Poza zakrzepicą tętnicy kręgowej 
i móżdżku dolnej i tylnej stwierdzono obecność guza w  perłowoszarej torebce, 
który w ypełn iał całą komorę IV i uciskał na lew ą półkulę móżdżku od strony  
w nęki jądra zębatego. Oprócz tego stwierdzono obrzęk mózgu i w klinow anie  
m igdałków do otworu potylicznego w ielkiego.

B a d a n i e  m a k r o s k o p o w e  m ó z g u :  w  naczyniach podstaw y poje 
dyncze blaszki miażdżycowe. Na przekrojach czołowych półkul mózgowych  
uchwytnych zmian nie stwierdzono. Po usunięciu guza, w ielkości dużego n ie 
regularnego kasztana, zaobserwowano w gniecenie  lewej bocznej części dna komory  
IV. Na przekrojach pnia stwierdzono ognisko o obniżonej spoistości w  obrębie  
grzbietowo-bocznej części opuszki i ubytek tkanki odpowiadający w spom nianem u  
wgnieceniu  dna komory oraz połowiczy zanik opuszki, jednoim ienny w  stosunku  
do opisywanych zmian.

W lewej półkuli móżdżku, od strony w nęki jądra zębatego ubytek tkanki 
c ostrych, gładkich brzegach odpowiadający uciskowi rozrastającego się guza. 
Na przekroju guz składa się z w łóknistej torebki i stearynopodobnych mas.

Do badania mikroskopowego pobrano skrawki z pogranicza m ostow o-opuszko-  
wego i kolejno z opuszki aż do skrzyżowania piramid, następnie z móżdżku  
i guza. Materiał zatopiono w  parafinie, barwiono hem atoksyliną i eozyną, fioletem  
krezylowym  oraz metodą Heidenhaina i van Gieson.

W obrazie m ikroskopowym  stwierdza się ognisko m artwicy rozpływnej  

w  grzbietowo-bocznej części opuszki, które rozciąga się na przestrzeni od górnego  

bieguna oliwy aż prawie do skrzyżowania piramid. W brzuszno-przyśrodkowej  

części granica ogniska pokrywa się z unaczynieniem  grupy bocznej tętnic opuszki 
(Lazorthes i wsp. 1958) i ma charakter ostrej linii demarkacyjnej, natomiast  
grzbietowo-boczna jest nieregularna i powstała na skutek bezpośredniego ucisku  
guza. Na niektórych poziomach tworzy ją w ąskie  pasemko tkanki podwyściółko-
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w ej i częściowo zachowane corpus res tiforme,  na innych zaś grzbietowo-boczna  
część opuszki ulega całkowitemu zniszczeniu.

Obszar uszkodzenia obejmuje jądra przedsionkowe, nucleus et tractus soli-  
tarius,  nucleus radicis desendentis  n erv i  V, corpus res tiforme, tractus sp inothala-  
m icus, trac tus  spinocerebellaris, tractus v?st ibnlosvinalis  oraz częściowo nucleus 
ambiguus.  W jądrach n. XII, grzbietowym i czuciowym jądrze n. X, widoczne są 
znaczne przerzedzenia komórkowe, ale jako ugrupowania anatomiczne są zacho
w ane. W dolnej części opuszki martwica nie dochodzi do górnych obrysów oliwy  
(rye. 1). Po tej samej stronie w  brzusznej części opuszki, nieco powyżej skrzyżo
w ania  piramid, stwierdza się drobne, brzeżnie zlokalizowane ognisko martwicy  
z brzegiem gąbczasto przerzedzonym, który gubi się w  otaczającej tkance o roz
luźn ionym  utkaniu.

Proces charakteryzuje martwica rozpływna bez śladu rozbiórki makro- 
fagowej (ryc. 2). Odczyn glejowy sprowadza się do zmian progresywnych 
pojedynczych elementów komórkowych. Niewielki odczyn mezodermalny 
obserw uje się w postaci nacieków limfccytarno-plazmatycznych w sku
pieniach luźno leżących lub pozostających w wyraźnym  związku z na
czyniem i skąpej reakcji łącznotkankowej w miejscu bezpośredniego 
ucisku guza (ryc. 3). Opisane zmiany mają wyraźnie jednostronny 
charakter, nie tylko ze względu na lokalizację ogniskowego uszkodzenia, 
ale w yrażają się również w formie rozległego zaniku zachowanych 
s tru k tu r  anatomicznych tej części opuszki. Natomiast obrzęk i uszkodze
nia miąższowe są rozleglejsze. Spłowienia mielinowe, rozluźnienie 
u tkania  i przerzedzenia komórkowe obserwuje się zarówno w obrębie 
rdzenia przedłużonego, jak i w móżdżku, w którym  poza tym stwierdza 
się rozlany zanik warstwy ziarnistej i ubytki komórek Purkinjego.

Badanie mikroskopowe potwierdziło również obecność świeżego za
krzepu w  naczyniach.

Obraz morfologiczny guza był typowy dla torbieli nabłonkowej, 
której torebka zbudowana jest z w arstw y włóknisto-szklistej i nabłonka 
wielorzędowego (ryc. 4).

OMÓWIENIE

Korelacja anatomo-kliniczna przedstawionego przypadku nie na
stręcza trudności, z tym że mechanizmu ogniskowego uszkodzenia 
rdzenia przedłużonego nie można ani wyłącznie, ani pierwotnie odnieść 
do zaburzeń krążenia w obrębie grupy bocznej tętnic opuszki. Należy 
przyjąć, że najprawdopodobniej głównym czynnikiem w patomecha- 
nizmie zmian był obrzęk oboczny spowodowany uciskiem guza, którego 
powolny wzrost stwarzał możliwość przystosowania się ośrodków 
anatomicznych, zarówno do samego ucisku, jak i do wtórnie wywołanych 
zaburzeń krążenia. Zdumiewająca jest tylko dysproporcja między roz
ległością uszkodzenia tkanki nerwowej przez rozlany obrzęk i nie
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dotlenienie a ogniskowym zespołem objawów klinicznych. To samo 
zresztą dotyczy porównania między wielkością naskórzaka, który  w y
pełniał całą komorę i spowodował zniekształcenie opuszki a niemal 
udarową manifestacją procesu chorobowego. Na ogół przyjm uje się 
za charakterystyczny, dla tego typu guza, kilku lub kilkunastoletni 
wywiad chorobowy (Henschen 1955, Kokin i Bekker 1956, Kunicki 
i Kałuża 1963), chociaż znane są przypadki z kilkutygodniowym i k ró t
szym przebiegiem (Bischof i Sorga — cyt. wg Zülcha). Wielu autorów 
łączy nagłe wystąpienie objawów z powikłaniami w przebiegu guza, 
jakie stanowią aseptyczne zapalenia opon i mózgu lub pęknięcie torebki 
naskórzaka (Holle — cyt. wg Zülcha). O nagłym wystąpieniu objawów 
w naszym przypadku zadecydowało przede wszystkim wyczerpanie 
możliwości kompensacyjnego krążenia w obrębie pnia, ponieważ guz 
przez ucisk na okolicę grzbietową opuszki wyłączył krążenie tej grupy 
tętnic, a przemieszczając rdzeń przedłużony i móżdżek w kierunku 
kanału  kręgowego spowodował zwężenia światła tętnicy kręgowej, 
k tóra ostatecznie, na skutek zakrzepu, uległa całkowitemu zamknięciu. 
W opisanym przypadku na podkreślenie zasługuje rzadkie występowanie 
tego typu guza w obrębie ośrodkowego układu nerwowego, nietypowe 
umiejscowienie w IV komorze, dość późny wiek chorego (przeciętna 
wg Zülcha 1956 — 43 lata), niemal udarowy przebieg kliniczny i in 
teresujący z punktu  widzenia neurologicznego podwójny mechanizm 
uszkodzenia opuszki.

3. MapcKH, J l.  Mapi<eBHH

JlATEPOByjIbBAPHblH CHHßPOM BbI3BAHHbIP? SnH ßE PM O H ßO M  
IV >KE/iy/10MKA H T P 0M B 030M  BEPTEBPAJIbHOH W HH)KE-3A,HHEF!

M03>KEMKOBOFl APTEPHH

Co«ep>KaHne

AßTopbi npHBO^fiT cjiyqaü 55-JieTHero m joktohh y xoToporo pa3BHJica jiaiepajibHbifl 

6yjib6apnbiH c tiH ^ p o M  b TeneHHH snnjiepM OH.n .a.nbHoii KHCTbi IV xtanynoHKa, o c j io j k h c h h o h  

TPOMÓ030M BepTeÖpa.lbHOH H M03>KeHKf>B0ft HHJKHefl 33f lH eii  a p T e p n i i .

ATunHHHocTb c-ny^an  06y c j i0BjiHBajiH: oT cyrcTBH e HBjienHH n o B b im e H H o r o  B H y r p n -

n e p e n H o r o  A aBjieniiH , n o m u  anon^ei<TH iie c K o e  Haqa.no, H H ie p M H T u p y m m e e  T e n e m i e  h n o -  

>KHJlOH B03paCT 60vlbH0r0.

CeKUHOHHoe h M i w p o c K o m m e c K o e  n c c . i e a o B a H H e  .na.no o c H o s a i m e  n poBecTH  w o p p e -  

JlflUHlO Me>KAy COBOKynHOCTbK) KJIHHimeCKHX ^BJIGHHII H O^arOBHM HOBpOKfieHHeM M03r0- 

Boro CTBOjia h pncKpbi.no ABoncTBeHUbiH m o x 3 h h 3 m  noBpe>K.ijeHHH JiyKOBHUU.

http://rcin.org.pl



Zespół boczny opuszki 103

Z. Czarski, D. Markiewicz

LATERAL BULBAR SYNDROME CAUSED BY EPIDERMOID TOUR OF THE  
FOURTH VENTRICLE WITH THROMBOSIS OF THE VERTEBRAL AND  

INFERIOR POSTERIOR CEREBELLAR ARTERIES

S u m m a ry

The case of a 55-year-old male w ho clinically presented lateral bulbar  
syndrom e is reported.

Postm ortem  examination showed the presence of an epidermoid tumor  
compressing simultaneously the cerebellum and the floor of the IVth ventricle.  
The w hole  dorsolateral part of the bulb as far as the lower olivary convolutions  
vanished leav ing  only subtle marginal tissue reaction. A thrombus w as found  
in the  homoloteral vertebral artery and another one in the posterior inferior  
cerebellar artery.

The authors are of the opinion that the main factor of bulbar damage w as  
pressure by the tumor. Vascular thrombi occured shortly before death as a result  
of displacement of anatomical formations in the posterior fossa.

The aburdant very complex of clinical symptoms testify ing also to damage  
of the dorsal (vestibular) bulbar nuclei points rather to the process progressing  
from the dorsal surface of the medulla  in the direction of the ventral structures.
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Rye. 1. Ognisko martwicy rozpływnej w  grzbietowo-bocznej części opuszki. 
Barwienie met. Heidenhaina. Pow. 4 X.

Fig. 1. Focus of colliquative necrosis in dorsolateral part of the bulb. Heidenhain.
Magn. X 4.

Rye. 2. Brzeg ogniska m artwicy o charakterze gąbczastego przerzedzenia tkanki, 
bez rozbiórki makrofagowej. B arwienie HE. Pow. 140 X.

Fig. 2. The margin of the necrotic focus shows the spongy rarefaction of tissue. 
No macrophages activity is seen. H em atoxylin-eosin . Magn. X 140.
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Rye. 3. Sródtkankowe i okołonaczyniowe nacieki limfocytarno-plazmatyczne oraz 
rozległy ubytek wyściółki w  miejscu ucisku guza na dno komory IV. B arw ie 

nie HE. Pow. 140 X.
Fig. 3. Mixed lymphocytic and plasma cells infiltration around the vesse ls  and 
in the nerve tissue. Widespread loss of ependym a in the area of tumor pressure  

on the floor of the IVth ventricle. Hem atoxylin-eosin . Magn. X 140.

Rye. 4. Torbiel epidermoidalna uciskająca móżdżek. Barwienie HE. Pow. 140 X. 
Fig. 4. Epidermoid cyst compressing the cerebellum. H em atoxylin-eosin .

Magn. X 140.
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N E U R O P A T O L O G IA  P O L S K A  1964, r. 2 t. I

W ŁADYSŁAW RYDZEWSKI 

POW IKŁANIA MÓZGOWE W PRZEBIEGU TETRALOGII FALLOTA

Z Zakładu Neuropatologii PA N  w  Warszawie  
Kierownik: prof, dr med. E. Osetowska

Powikłania mózgowe w przebiegu siniczych wad wrodzonych serca 
są zjawiskiem względnie częstym. Według Abbota i współautorów (1923) 
stanowią one przyczynę zejścia śmiertelnego w 15 % wszystkich wro
dzonych wad serca. W ystępowaniu powikłań mózgowych sprzyja prze
wlekłe niedotlenienie ośrodkowego układu nerwowego wraz z jego 
wszystkimi następstwami, takimi jak: przekrwienie żylne, zastój, nie
dotlenienie śródbłonków naczyniowych i ich uszkodzenie, pogotowie 
obrzękowe tkanki nerwowej, zwolnienie przepływu prądu krwi, oraz 
wyrównawcza policytemia i związany z nią wzrost lepkości krwi 
(Cohen 1960, Ja rem a i Zajdel 1961, Osetowska 1962, Jedliński i Stefanko 
1962). Czynnikiem predysponującym  jest również przeciek krwi żylnej 
do układu tętniczego, stanowiący drogę dla dziwacznych zatorów na
czyniowych, oraz częste zmiany zapalne na zastawce trójdzielnej, 
stanowiące źródło ewentualnego m ateria łu  zatorowego. Tym zmianom 
towarzyszą niekiedy nieprawidłowości rozwojowe w ukształtowaniu 
naczyń mózgowych (Hanna 1941, Berthrong i Sabistan 1951; Maronde 
1950, Campbell 1957; Colen; Askenazy i Kosary 1960, M arty i wsp. 
1962).

Obraz morfologiczny zmian w  ośrodkowym układzie nerwowym 
kształtuje się rozmaicie w zależności od charakteru bezpośredniego 
czynnika lub czynników patogenetycznych. W zasadzie ma on charakter 
zmian naczyniopochodnych, związanych bądź z ostrą, bądź z przewlekłą 
niewydolnością naczyniową (Cohen). Do grupy pierwszej należą ogniska 
rozmiękania tkanki nerwowej lub krwotoki, do drugiej rozlane lub 
ogniskowe uszkodzenia komórek nerwowych, zglejowacenie, rozpad 
osłonek nerwowych, wapnienie itp. U podstaw stosunkowo pospolitych 
rozmiękań tkanki nerwowej, spostrzeganych w materiale Berthronga 
i Sabistena w 18,8 %, u Cohena w 23 %, a u Campbella w 20 % przypad
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ków wrodzonych wad serca leżą miejscowe zakrzepy naczyniowe oraz 
zatory z m ateriału  przeniesionego z prawej komory serca. Wydaje się, 
że niewątpliwie istnieją ogniska martwicze tkanki nerwowej nie po
przedzone zamknięciem światła naczynia. W tych przypadkach czynni
kiem patogenetycznym jest samo niedotlenienie tkanki (Askenazy i Ko- 
sary, Campbell, Cohen).

Odrębną grupę powikłań stanowią ropnie mózgu, szczególnie często 
spotykane w przypadkach tetralogii Fallota (Hanna, Gates, Rogers
i Edwards 1947, Maronde, Beller 1951, Cohen, Bergman i Malis 1951, 
Ley, Obrador, Ley Jr. 1957, Campbell, Askenazy i Kosary, Cohen
i inni). Zgodnie z opinią większości autorów pochodzenie ropni mózgu 
w przypadkach wad wrodzonych serca może być dwojakiego rodzaju:
1) jako ropnie pierwotne w wyniku zakażonych zatorów naczyniowych,
2) jako ropnie w tórne w następstwie zakażenia poprzednio już uszko
dzonej tkanki nerwowej (jałowe zatory i zakrzepy naczyniowe oraz 
zmiany anoksemiczne). Mechanizm wtórnego zakażenia pierwotnych 
ognisk uszkodzenia tkanki nerwowej wydaje się być znacznie częstszy 
(Campbell). Źródłem drobnoustrojów, wywołujących ropne zapalenie 
mózgu, mogą stać się w tych warunkach wszystkie istniejące ogniska 
zapalne (Cohen, Campbell, Askenazy i Kosary). Niechorobotwórcze 
drobnoustroje saprofitujące normalnie w drogach oddechowych lub 
w przewodzie pokarmowym mogą w przypadkach istniejących uszkodzeń 
tkanki nerwowej stać się czynnikiem chorobotwórczym (Lafon i wsp. 
1956).

Przedstawiony przypadek wydał się interesujący ze względu na 
znaczne bogactwo obrazu morfologicznego zmian w ośrodkowym układzie 
nerwowym, jak  również ze względu na znaczną różnorodność mecha
nizmów patogenetycznych leżących u ich podłoża.

O p i s  p r z y p a d k u .  Przypadek P.A.N. 91/61: Chory K. S. lat 27 (Nr hist. chor. 
16444/436/61) przebywał w  Klinice Neurologicznej AM w  W arszawie (Kier. prof, 
dr med. Irena Hausm anowa-Petrusewicz) od dnia 17.XI.61 do 11.X II.61 r.

Z w yw iadu  wiadomo, że w  w ieku lat 23 chory był operowany z powodu  
wady wrodzonej serca, metodą Blalocka. Od kilku lat chorował na gruźlicę płuc. 
Na kilka dni przed przybyciem do Kliniki w ystąpiły  objawy, rozpoznane jako  
w ylew  podpajęczynówkowy. W chwili przyjęcia chory znajdował się w  stanie  
ciężkim, był przymroczony i wyniszczony. W zakresie narządów w ew nętrznych  
stwierdzono powiększenie sylw etk i serca w  całości, ze znacznym przesunięciem  
granic, zwłaszcza prawej. Szmer skurczowy słyszalny nad w szystkim i ujściami 
oraz w zm ożenie II tonu nad tętnicą płucną. Wątroba w ystaw ała  na dwa i pół 
palca spod łuku żebrowego. Tętno 88/min. RR 80/40. W stanie neurologicznym — 
sztywność karku na 4 palce, obustronnie dodatni objaw Kerniga, prawa źrenica 
nieco szersza od lewej, dodatni objaw Jacobsona po stronie prawej i nieco żyw szy  
odruch kolanowy z kończyny dolnej prawej.
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B a d a n i a  d o d a t k o w e :  rentgen klatki piersiowej: serce — o znacznej
przew adze prawokomorowej z nieznacznie poszerzoną komorą lewą. Płyn m ózgo
w o-rdzen iow y  zażółcony z nieznacznie podwyższoną zawartością białka (50 mg %) 
oraz lekko dodatnimi odczynami globulinowymi przy prawidłowej zawartości 
komórek. Pozostałe badania dodatkowe nie w ykazyw ały  istotnych odchyleń od 
stanu prawidłowego.

W czasie pobytu w  klinice stan chorego ulegał stopniowej poprawie. Chory 
odzyskał przytomność, mówił, w ykonyw ał proste czynności. W dniu 11X111961 r. 
chory odczuł nagle silny ból głowy, stracił przytomność, w ystąpiła sinica i dusz
ność. Zmarł w  ciągu kilku godzin, wśród objawów niewydolności krążenia.

B a d a n i e  s e k c y j n e  w ykonane w  Zakładzie Anatomii Patologicznej AM 
w W arszawie wykazało: zakrzepowe zapalenie wsierdzia zastawki trójdzielnej, 
wrodzoną w adę serca ze znacznym prawo-położeniem  tętnicy głównej, znacznego  
stopnia przerost odśrodkowy całego serca, z przewagą prawej komory, zarośnięcie  
całkow ite jam y osierdziowej, blady zawał śledziony, przekrwienie żylne i obrzęk  
płuc oraz pozastoinowe stwardnienie wątroby.

B a d a n i e  s e k c y j n e  m ó z g u  wykazało: rozległe, św ieże ognisko krw o
toczne położone w  płacie potylicznym lewej półkuli mózgu, komunikujące z prze
strzenią poapajęczynówkową tej okolicy i z układem komorowym. Przestrzeń  
podpajęczynówkowa w  lewej okolicy potylicznej zawierała nieznaczną ilość świeżej  
płynnej krwi, która przedostawała się również do przestrzeni pod oponą twardą. 
Układ komorowy w  całości w ypełniony płynną krwią. Stwierdzono ponadto obec
ność drugiego starszego ogniska krwotocznego położonego w  istocie białej lew ego  
płata czołowego, otoczonego szerokim pasem rozmiękłej tkanki nerwowej. Z tym  
drugim obszarem rozmiękania łączyły się liczne drcbne ogniska zawałowe położone 
w  korze płata czołowego lewego.

Badanie drobnowidowe mózgu wykonano na skrawkach z płatów: czołowego  
i potylicznego oraz jąder podstawy lewej półkuli mózgu, ze śródmózgowia, rdzenia 
przedłużonego i móżdżku, barwionych hem atoksyliną-eozyną i w edług metody  
van Gieson.

We wszystkich odcinkach ośrodkowego układu nerwowego stwierdza się  
obecność obfitych nacieków leukocytarnych w  oponach miękkich (rye. 1). Ilość  
leukocytów  jest najobfitsza w  otoczeniu naczyń krwionośnych, z których liczne  
wykazują nacieki przydankowe, a niektóre również zmiany o typie endovasculit is  
(ryc. 2). Leukocytarne nacieki okołonaczyniowe występują w  niektórych okolicach  
kory mózgu. Podobne, choć nieco mniej nasilone nacieki okołonaczyniowe spotyka  
się w  obrębie jąder podstawy, zwłaszcza w  otoczeniu układu komorowego. 
Naczynia opon i mózgu przekrwione, tkanka nerw owa obrzękła. W okolicy  
potylicznej lewej, stwierdza się rozległy ropień zajmujący istotę białą, a częściowo  
i przylegające odcinki kory mózgowej (ryc. 3). Ropień posiada grubą, w  sposób  
typow y wykształconą torebkę. W zewnętrznej części torebki obok mas limfocytów, 
fibroblastów, histocytów i komórek plazmatycznych w ystępują liczne komórki 
żerne w yładow ane szarobrunatnymi ziarenkami barwnika krwiopochodnego  
(ryc. 4). Od zewnątrz łącznotkankową torebkę ropnia otacza szeroki pas 
uszkodzonej tkanki nerwowej, pozbawionej całkowicie komórek zwojowych.  
W pasie tym  stwierdza się znaczne pomnożenie e lem entów  glejowych (astrocytów  
i m ikrogleju oraz komórek tkanki łącznej). Występują tu nieliczne gemistocyty,  
których ilość wzrasta ku obwodowi pasa granicznego. W ścianie torebki ropnia, 
zwłaszcza w  jej części w łóknistej obecne są liczne, drobne, świeże ogniska  
krowotoczne. W jamie ropnia liczne drobne skupienia krw inek czerwonych prze
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mieszane z jej treścią ropną. W części brzeżnej jamy, sąsiadującej z miejscem  
makroskopowo stwierdzonego przerwania ogniska, m asy niezhemolizowanych  
krwinek czerwonych stanowią element przeważający. Ognisko krwotoczne w  oko
licy czołowej w ypełnione jest masami zhemolizowanych krw inek czerwonych. 
Brzegi ogniska nierówne, postrzępione. W ystępują tu liczne komórki żerne, 
w ypełnione brunatnozłocistymi złogami barwika krwiopochodnego. Tkanka ner
w ow a w  otoczeniu ogniska o w ybitnie  rozrzedzonej strukturze, pozbawiona jest 
elem entów  nerwowych, zawiera natomiast znacznie pomnożoną ilość komórek  
glejowych. Liczne przerosłe astrocyty niekiedy w  układach syncycjalnych. W po
bliżu ściany komory bocznej liczne cew kowate układy komórek wyściółki. 
W śródmózgowiu stwierdza się dwa drobne ogniska m artwicy tkanki nerwowej, 
znajdujące się w  różnych fazach organizacji glejowo-m ezoderm alnej. Ognisko  
w  istocie czarnej ma charakter zmiany świeżej z brzeżnym odczynem glejowym, 
podczas gdy rozmiękanie na obwodzie podstawowej części śródmózgowia w y 
pełnione jest elementami g lejowym i w ym ieszanym i z komórkami i włóknami 
tkanki łącznej (ryc. 5). W korze górnego robaka móżdżku obecne są liczne, 
drobne, świeże ogniska krwotoczne o charakterze krw awień kolistych, niekiedy  
zaś smugowatych podbiegnięć krwawych ograniczających się do jednej w arstw y  
kory. W ich otoczeniu znajdują się drobne ogniska wybiórczej m artwicy w arstw y  
ziarnistej kory móżdżku. Zachowane komórki Purkinjego wykazują  cechy scho
rzenia homogenizacyjnego.

OMÓWIENIE PRZYPADKU

Obraz morfologiczny przedstawionego przypadku cechuje współistnie
nie zmian o charakterze zaburzeń w krążeniu i zmian zapalnych. 
Te ostatnie reprezentowane są przez otorbiony ropień mózgu oraz 
czynny ropny proces zapalny w oponach miękkich. Podobna różno- 
czasowość charakteryzuje zmiany naczyniopochodne. Obok świeżego 
wylewu krwawego spostrzegaliśmy krwotok, który na podstawie obrazu 
morfologicznego mogliśmy ocenić jako proces trw ający  już kilka ty 
godni. Świeżemu rozmiękaniu towarzyszyło ognisko w okresie zaawanso
wanej organizacji glejowo-mezodermalnej.

Wydaje się, że u podstaw naczyniopochodnych zmian mózgowych 
leżą zatory dziwaczne z chorobowo zmienionej zastawki trójdzielnej. 
Za takim mechanizmem przemawia obecność zawałów stwierdzonych 
poza ośrodkowym układem nerwowym (śledziona), jak  również sto
sunkowo małe nasilenie zmian, które można by wiązać z ogólnym nie
dotlenieniem tkanki nerwowej. Należy bowiem liczyć się z tym, że 
wykonany zabieg operacyjny poprawił niewątpliwie w arunki utlenienia 
tkanek, jakkolwiek pewne wyłączenie czynnika anoksemicznego jest 
niemożliwe. Trudno również wyłącznie na podstawie obrazu m orfo
logicznego wypowiedzieć się zdecydowanie o pochodzeniu ropnia mózgu, 
tym bardziej że obecność czynnego procesu zapalnego na zastawce 
trójdzielnej serca może sugerować zator pierwotnie zakażony. Współ
istnienie ognisk rozmiękania z ropniem, jak również pewne właściwości
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morfologiczne torebki ropnia i jego otoczenia, nasuwają przypuszczenie 
wtórności ropnia w stosunku do pierwotnego ogniska naczyniopochod- 
nego. Chodzi tu przede wszystkim o większą niż zazwyczaj ilość komórek 
żernych w  obrębie łącznotkankowej części torebki ropnia, jak  również
o ich wypełnienie złogami brunatnoszarego barwika krwiopochodnego. 
Torebka włóknista ropnia otoczona jest szerokim pasem rozmiękłej 
tkank i nerwowej, znajdującej się w okresie organizacji glejowo-mezo- 
derm alnej. Na marginesie warto zaznaczyć nietypowy kliniczny przebieg 
ropnia. Większość autorów podkreśla burzliwy, dramatyczny przebieg 
ropnych powikłań mózgowych w tetralogii Fallota (Campbell, Maronde, 
Ley i wsp.). W przedstawionym przez nas przypadku zarówno w w y
wiadach, jak  i w obrazie klinicznym nie było danych wskazujących na 
istnienie tego typu zmian śródczaszkowych. Podobnie „utajony” prze
bieg miało ropne zapalenie opon miękkich, wtórne w stosunku do 
ropnia, które rozwinęło się zapewne w okresie klinicznego zdrowienia 
chorego. Nakłucie lędźwiowe, wykonane bezpośrednio po przyjęciu 
chorego do kliniki, nie wykazało zmian zapalnych w płynie mózgowo- 
rdzeniowym. Nasilenie procesu zapalnego, objęcie jego zasięgiem nie 
tylko opon, ale i ścian układu komorowego, zaawansowanie zmian za
palnych w naczyniach — wykluczają możliwość wiązania zmian opono
wych z zejściowym epizodem przerwania ropnia przez masywny wylew 
krwawy.

Zjawiskiem odrębnym w naszym przypadku, w porównaniu z opisy
wanym i dotychczas, jest znaczne nasilenie różnoczasowych zmian krw o
tocznych. Opisywane w przebiegu wad sinicznych serca krwotoki mają 
zazwyczaj charakter drobnych wynaczynień związanych z ogólnym 
zastojem krwi (stasis) lub też z istnieniem naczyniowych nieprawidło
wości rozwojowych. Cohen opisał również drobne wylewy krwawe 
związane z przedoperacyjną heparynizacją chorych. Spostrzegane przez 
nas zmiany krwotoczne, obok drobnych krwawień okolnych mają cha
rak te r  rozległych wylewów krwawych. Dotyczy to zarówno krwotoku 
do ogniska martwiczego, jak i masywnego wylewu miąższowo-opono- 
wego, stanowiącego epizod zejściowy w historii choroby przedstawionego 
przypadku. Umiejscowienie tego ogniska w bezpośrednim sąsiedztwie 
ropnia oraz obecność zmian o typie endo-periarteritis sugerują przy 
puszczenie, że masywny wylew był następstwem  uszkodzenia naczynia 
przez toczący się w sąsiedztwie proces zapalny.
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B. PblÄ3eBCKH

UEPEBPAJIbHblE OCJIO>KHEHHfl TETPAJIOTHH «DAJIJIOTA 

CoAepjKaHHC

A btop npHBOÄHT cjiynaH 27-jieTHero My>KHHHbi c Bpo>K,a,eHHbiM UHaH03HbiM nopoKOM 

cepflua Tuna Teipajiorun (JjajuiOTa, y KOToporo b MeTBeproM ro^y nocne onepauHH, ßbi- 

no.THeHHOH n o  MeToay BjinjiOKa noflBHJiHCb HBjieHna noBpe>KaeHHH iieHTpa^bHoft HepBHOü 

CHCTeMbi. AHaMHecTHiiecKHe AanHbie, KjiHHHHecKaa K ap m H a h pe3yjibTaTbi jiaöopaTopubix  

Hcc/ie^OBaHHÖ noACKaabiBajiH ÄHarH03 penH^HBnpyJomux cySapaxHonaajibHbix h3jihhhhh.

CeKUHOHHoe HCCjieAOBanne oßnapyjKHjio cjiojkhhh xapaKTep HSMeHeHHH b neHTpajib- 

Hon nepBHOH CHCTe.Me. KpoMe Ba3orenHbix H3MeHeHHii: HH(f)apKTOB h reMoppanmecKHX.

owaroB 6biji oÖHapyjKen ocyMKOBaHHbin aßcuecc Moera h oóoóineHHoe Bocnajienne 

mhi'khx M03r0Bbix oöojioqeK. B BH^y HajiH^HH aKTHBHoro BocnajiHTejibHoro npouecca 

B npeae^ax TpexcTBopnaioro KJianaHa, aBTop CHHTaer, mto HeoAHOBpeMeHHbie smöojihh 

M03r0Bbix cocynoB, a bo3mo}kho m o  h hx nHTaTenbHbix cocyflOB HBjiajiHCb ochobhoh 

npHHHHoö Ba3oreHHbix H3MeHeHHH b MoaroBon TKaHH. O ie^yeT  npe^no^iaraTb, hto 

0ÖHapy>KeHHbiH aßcnecc M03ra HBjiaeTCH BTopnqHbiM hbjichhcm no OTHOuieHHK» k Ba3o- 

reHHbiM H3MeHeHHHM. npHtjeM HaßjnoAaeMbifi MeHHHrnT HBjiHjicH-öb! nocjie/i,CTBHeM 06 06 - 

meHHOÖ HH(J)eKUHH H3 a6cu,ecca.

O c o ß e H H o c T b  c n y ' i a n  c o e r a B j iH j i H  MaccHBHbie r e M o p p a r n n e c K H e  H3 MeHeHHH. Heno- 
T o p b ie  H3  HHX aBT Op CKJIOIieH o 6 "bHCHHTb BOCnajIHTCJIbHblMH n O B p e ^ Ä e H H H M H  K p o B e -  

HOCHblX COCyÄOB.

A b to p  o ß p a m a e r  BUHMaHHe Ha pa?H0 p 0 ,a,H0 CTb naToreHHbix MexaHH3M0 B 3 ajio>KenHbix 

B ocHOBe ö o r a T o f l  M op^o^orayecKOH KapTHHbi ÄanHoro cjiynan .

W. Rydzewski

CEREBRAL COMPLICATION IN THE COURSE OF FALLOT TETRALOGY

S u m m a ry

The case of 27-year-old male w ith  Fallot’s type congenital cardiac defects 
is reported.

In the 4th year after Blalock-Taussig operation was performed central 
nervous system sym ptoms appeared. The history, clinical observation, laboratory  
findings suggested recurrent subarachnoid hemorrhage.

Postmortem exam ination showed a m ixed character of the changes in the  
central nervous system. They were of vascular origin (infarcts, hemorrhagic  
foci) and an encysted cerebral abscess and generalized purulent leptomeningitis  
were found. As an active inflamm atory process of tricuspid va lve  w as found, 
the author considers the cerebral vesse ls  emboli and probably emboli of vasa  
vasorum were the cause of vasculogenic changes in the nerve tissue. It seems  
that the cerebral abscess w as secondary to the vasculogenic focus and lepto 
meningitis may have developed as the result of generalization of the infection  
from the abscess.
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The case is distinguished by the m assive hemorrhagic foci. The author  
is  inclined to suspect that some of the hemorrhages were caused by inflammatory  
injury of the w all  of cerebral blood vessels. The author points to the variety  
of pathogenic factors, which gave rise to such a rich morphologic picture.
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Rye. 1. Obfity naciek leukocytarny w  oponach m iękkich rowka naczyniowego. 
Hematoksylina-eozyna. Pow. 125 X.

Fig. 1. Dense leucocytic infiltration in leptom eninges of vascular groove. 
Hem atoxylin-eosin . Magn. X 125.

Rye. 2. Nacieki leukocytarne w  przydance i w  błonie w ewnętrznej pow ierzchow 
nej tętn icy  mózgu. Pojedyncze leukocyty widoczne również w  błonie środkowej 

naczynia. Hematoksylina-eozyna. Pow. 150 X.
Fig. 2. Leucocytic infiltration in the adventitia  and intim a of the superficial 
cerebral artery. Single leucocytes in the media. H em atoxylin-eosin . Magn. X 150. 

Rye. 3. Otorbiony ropień mózgu z okolicy potylicznej lewej półkuli mózgu. 
Znaczne uszkodzenie tkanki nerwowej w  otoczeniu ropnia. H em atoksylina-eozyna.

Pow. 6 X.
Fig. 3. Encapsulated abscess of the left occipital lobe. Considerable damage of the  

nervous tissue in the neighborhood. H em atoxylin -eosin . Magn. X 6.

Rye. 4. Warstwa ziarninowa torebki ropnia. Widoczne liczne komórki żerne, 
w ypełn ione ziarnistymi złogami barwika krwiopochodnego. H em atoksylina-eozyna.

Pow. 280 X.
Fig. 4. Granulation layer of the capsula. Numerous phagocytes filled w ith  blood  

pigment. Hem atoksylina-eosin . Magn. X 280.

Rye. 5. Ognisko naczyniopochodne w  okresie organizacji glejowo-łącznotkankow ej.
Hem atoksylina-eozyna. Pow. 120 X.

Fig. 5. Focus of vascular origin in the stage of glia l-m esoderm al organization.
Hem atoxylin-eosin . Magn. X 120.
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N E U R O P A T O L O G IA  PO LSK A  1964, r. 2 t. I

IRMINA B. ZELMAN, DAN UTA  TYTULSKA  

W SPRAWIE MORFOLOGII ZATORÓW TŁUSZCZOWYCH MÓZGU

Z Zakładu Neuropatologii P A N  w  Warszawie  
Kierownik: prof, dr med. E. Osetowska  

Z Oddziału Neurologicznego Szpitala Ogólnego Nr 1 w  Bydgoszczy  
Ordynator: dr med. N. Baniewicz

Powikłania mózgowe w przebiegu otwartych złamań kości, zwłaszcza 
z towarzyszącym zespołem wstrząśnieniowo-stłuczeniowym, jak rów 
nież urazów tkanek miękkich z rozległym uszkodzeniem tkanki tłuszczo
wej, stanowią od przeszło stu lat przedmiot zainteresowania klinicystów
i patologów.

W bogato reprezentowanym, w literaturze światowej, piśmiennictwie 
z tego zakresu można wyodrębnić 3 podstawowe kierunki:

1. Kliniczny: dotyczy symptomatologii, diagnostyki, różnicowania
i postępowania terapeutycznego i ma charakter ściśle praktyczny (War- 
th in  1913, Burger 1915, Urbanek 1934, W inkelman 1942, Schneider 
1952, Toczek 1954, Felten 1958, Ritzmann 1958, Fromm  1962).

2. Eksperymentalny: w oparciu o prace doświadczalne, zmierza do 
wyjaśnienia patomechanizmu powstawania tego zespołu (Harter 1947, 
Moser i Wurnig 1954, Krönke 1957, Cam mermeyer i Svank 1959).

3. Morfologiczny: ma na celu in terpretację  objawów neurologicznych 
oraz ustalenie stosunku zaobserwowanych zmian do innych naczyniowo- 
pochodnych uszkodzeń tkanki nerwowej w oparciu o wyniki m ikro
skopowego badania mózgu.

Cztery zweryfikowane mikroskopowo przypadki stanowiące m ateriał 
archiwalny Zakładu Neuropatologii PAN skłoniły nas do ponownego 
przeanalizowania obrazów morfologicznych w zatorach tłuszczowych 
mózgu tym bardziej, że zagadnienie to nie znalazło dotychczas w lite ra 
turze polskiej pełnego opracowania.

O b s e r w a c j e  k l i n i c z n e  (dr D. Tytulska).
P r z y p a d e k  1. Hieronim K., lat 41, dnia 24.VI.1960 r. w  czasie pracy, 

został uderzony orczykiem w  prawe podudzie. Przewieziony przez Pogotowie
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Ratunkowe do szpitala powiatowego, w  stanie ogólnym dobrym, po interwencji  
ortopedycznej zasnął. Następnego dnia w  godzinach popołudniowych stan chorego 
nagle się pogorszył, pojawiły się zaburzenia krążenia, wzrost temperatury do 39° C, 
na skórze klatki piersiowej w ystąpiły  punkcikowate wybroczyny. Neurologicznie: 
zaznaczony lewostronny zespół piramidowy. 2.VII. chory w  stanie głębokiej 
śpiączki został przewieziony na żądanie rodziny do szpitala wojewódzkiego  
w  Bydgoszczy, gdzie po dwóch dniach zmarł (11 dni po wypadku) z rozpozna
niem klinicznym Laesio cerebri.  Fractura crusis dextr i .

P r z y p a d e k  2. Ignacy Z., lat 41, dnia 14.VII.1961 r. został potrącony przez 
motocykl. Z miejsca w ypadku przewieziony został w  stanie ogólnym dobrym na 
Oddział Ortopedyczny Szpitala Wojewódzkiego w  Bydgoszczy, gdzie stwierdzono  
otwarte złamanie prawego uda. Tego samego dnia wieczorem zagorączkował do 
38,6° C. Następnego dnia pojawiły się zaburzenia świadomości i śpiączka. Neurolo
gicznie stwierdzono: szt^wnodć karku, napięcie m ięśniow e zmienne, odruchy w y g ó 
rowane, tendencję do objawu Babińskiego i stopotrząsu po stronie lewej. Dnia
17.VII. na skórze tułowia pojawiły się liczne drobne wybroczyny, następnego  
dnia w ystąpiły  objawy zapaści naczyniowej i głęboka śpiączka. 6 dnia po wypadku  
chory zmarł. Rozpoznanie kliniczne: Frcictura fem oris  dextri .  Laesio cerebri  
posttraumatica.

P r z y p a d e k  3. Krzysztof P., lat 23, dnia 17.XII.19S1 r. schodząc z ciągnika  
pośliznął się i dostał pod koła przyczepy. Po wypadku został przewieziony, ze 
złamaniem lewej kości udowej z przemieszczeniem, na Oddział Ortopedyczny  
Szpitala Ogólnego Nr 1 w  Bydgoszczy, gdzie zestawiono i unieruchomiono złamanie. 
Następnego dnia stan chorego pogorszył się, zagorączkował do 39° C, wystąpiły  
objawy zapaści naczyniowej, a następnie obrzęku płuc. Trzeciego dnia po w ypadku  
pacjent był w  stanie głębokiej śpiączki. Neurologicznie: lekka sztywność karku, 
źrenice szerokie, prawie nie oddziaływają na światło, napięcie m ięśniow e obni
żone, objaw Babińskiego obustronnie dodatni, bardziej po stronie prawej. Zgon  
nastąpił dnia 21.XII. to jest w  4 dni po wypadku, wśród objaw ów  niew ydolności  
krążeniowo-oddechowej. Rozpoznanie kliniczne: Fractura fem oris  s inistri dislocata.  
Pneumonia. Meningo-encephalitis .

P r z y p a d e k  4. Kazimierz O., lat 27, dnia 8.IX .1960 r. u legł wypadkow i  
motocyklowemu i doznał otwartego powikłanego złamania kości udowej, rany  
szarpanej uda i tłuczonej podudzia. Bezpośrednio po 'wypadku został przewieziony  
do szpitala. Następnego dnia w  godzinach popołudniowych u chorego w ystąpił  
niepokój, zamroczenie, następnie utrata przytomności oraz drgawki tcniczne ciała. 
8 dnia po wypadku chory zmarł. Klinicznie rozpoznano: zespół w strząśnieniow o-  
-stłuczeniowy mózgu, uszkodzenie pourazowe pnia mózgu, niedom oga ośrodków  
neurowegetatywnych pnia mózgu. (Przypadek 4 przytaczamy w  najw iększym  skró
cie, ponieważ był on przedmiotem oddzielnej publikacji E. Osetowskiej 1961).

B a d a n i e  m a k r o s k o p o w e  mózgów wykazało w pierwszych 
dwóch przypadkach typowy obraz purpura cerebri. W dwóch pozosta
łych zmiany krwotoczne były znacznie mniej nasilone, dominowały 
natomiast cechy przekrwienia i obrzęku. Do badania mikroskopowego 
pobrano skrawki z różnych okolic kory, zwojów podstawy, pnia mózgo
wego i móżdżku. Technika częściowo mrozikowa, częściowo parafinowa. 
Metody barwienia: krezyl-violet, hematoksylina-eozyna, Heidenhain, 
Spielmeyer, van Gieson i Sudan III.
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W y n i k i  b a d a n i a  m i k r o s k o p o w e g o .
P r z y p a d e k  1. (Zakład Neuropatologii 194/62). W barwieniu metodą Heiden-  

haina widoczne liczne, nieostre, drobne ogniska demielinizacji rozsiane w  okolicy  
czołowej, potylicznej i skroniowej. W ystępują one najobficiej w  istocie białej, 
m niej licznie w  korze, pojedyncze spotyka się również w  obrębie torebki 
w ew nętrznej i prążkowia. Uszkodzenie m ieliny ma charakter demielinizacji 
niepełnej. W ogniskach dość obficie reprezentowane są włókna, których osłonki 
zachow ały jeszcze różny stopień barwliwości, część z nich jest obrzękła, nierówna, 
niek iedy  pofragmentowana.

W barwieniach komórkowych ogniskom uszkodzenia m ieliny odpowiadają:
a. pola krwotoczków kolistych, w  litych układach włókien przybierających kształt 
wrzecionow aty, często z resztkami rozpadłego naczynia w  w ieńcu krwinkotokowym.  
Niektóre z nich są otoczone w ąskim  pasem kiem  tkanki gąbczasto przerzedzonej,
b. pola centralnej m artwicy otoczone w ieńcem  krwinek na obwodzie, bez odczynu  
glejowego, c. pólka gąbczasto przerzedzonej tkanki z w yraźnym i ubytkami 
komórkowymi, d. takie sam e gąbczasto rozrzedzone ogniska z wyraźną proliferacją  
gleju komórkowego, zwłaszcza astro- i mikrogleju. Podczas gdy w  płacie czołowym,  
zwłaszcza w  obrębie spoidła w ielkiego, przeważają uszkodzenia z komponentą  
krwotoczną, to w  płacie skroniowym  obserw uje się w iększe natężenie martwic  
bladych. W obrębie w szystkich skrawków widoczny jest w  istocie białej obrzęk, 
duże przesięki okołonaczyniowe i zastój w  układzie żylnym, w  korze: przekrwienie  
sieci naczyń w łosow atych z krwinkotokami, pola bezodczynowych zblednięć około- 
naczyniowych i ognisk martwiczych w  różnym okresie organizacji glejowej. 
Bardzo obficie spotyka się żółty krwiopochodny barwik położony przynaczyniowo  
w  makrofagach i w olno leżący oraz tkw iący  w  św ietle  samych naczyń. W bar
w ien iu  Sudanem III stwierdzono w  polach uszkodzenia tkanki oraz przy licznych  
innych naczyniach tłuszcz w  postaci w o lnych  kul i materiał sudanofilny w  makro
fagach.

P r z y p a d e k  2. (Zakład Neuropatologii 195/62). W barwieniu na m ielinę  
widoczne liczne ogniska demielinizacji, rozsiane w  istocie białej mózgu, bardzo  
obficie w  móżdżku w  istocie białej i korze. Część z nich ostro cięta, zupełnie  
zdemielinizowana, przypomina plaki w  stwardnieniu rozsianym, inne o brzegach  
nierównych, postrzępionych charakteryzują się n iepełnym  jeszcze rozpadem mieliny. 
Miejscami stwierdza się wyraźne zagęszczenie tych ognisk w  okolicy podkorowej 
(pogranicze 2 obszarów unaczynienia — Lśzorthes 1960, Ziilch 1960). W móżdżku  
ogniska widoczne są w  w arstw ie drobinowej, ziarnistej, obejmują korę i przylega
jącą część istoty białej. Licznie reprezentowane są w  okolicy jądra zębatego. 
Polom demielinizacji odpowiadają okołonaczyniowe ogniska martwicy bladej oraz 
ogniska typu purpura cerebri.  Wokół pojedynczych naczyń mają one niekiedy  
charakter krwinkotoków. Uszkodzenia komórkowe mają charakter rozlany i odpo
wiadają różnym stadiom zmian ischemicznych. W św ietle  naczyń i przynaczyniowo  
widoczne, podobnie jak w  poprzednim przypadku krople tłuszczu i kryształki 
barwika wolno leżące i w  makrofagach.

P r z y p a d e k  3. (Zakład Neuropatologii PA N  198/62). W barwieniu metodą  
Heidenhaina stwierdzono obok rozległych pól przejaśnień m ielinowych, w idocz 
nych zwłaszcza w  istocie białej płata czołowego, drobne i niezbyt liczne ogniska  
demielinizacji okołonaczyniowej w  obrębie spoidła wielkiego, w  zakręcie obręczy, 
pojedyncze w  istocie białej płata czołowego i w  okolicy centralnej. Okolica 
skroniowa i zwoje podstaw y były  w olne od zmian, natomiast w  torebce wewnętrznej  
i w  moście obserwowano drobne pólka przejaśnień mielinowych. Te niew ielk ie
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i zawsze związane z układem naczyniowym  ogniska tylko sporadycznie miały  
charakter pól całkowitego rozpadu, natomiast przeważało przerzedzenie włókien  
i wyraźne „spłowienie” osłonek. W obrazie komórkowym stwierdzono odpowiada
jące w idocznym w  barwieniu metodą Heidenhaina ogniskom uszkodzenia mieliny, 
pola drobnych bezodczynowych krwotoczków kolistych lub wrzecionowatych. 
W korze w ystępow ały całe pola ischemicznie zmienionych komórek, miejscami 
również okołonaczyniowe zblednięcia. Wyraźnie zaznaczało się przekrwienie sieci 
kapilarów i poszerzenie żył, niekiedy również z drobnymi krwinkotokami, rzadko 
przekraczającymi przestrzenie okołonaczyniowe. W istocie białej w yraźnie zazna
czały się cechy zastoju i obrzęku, z poszerzeniem przestrzeni okołonaczyniowych, 
porozsuwaniem w łókien i gąbczastym przerzedzeniem struktury okołonaczyniowej. 
Krwinkotoki spotykano rzadziej niż w  korze. Również i w  tym przypadku w y stę 
powały, w  świetle naczyń, w idoczne w  barwieniu Sudanem III liczne kropelki 
wolnego tłuszczu, natomiast makrofagi sudanofilne w  przestrzeniach okołonaczy
niowych obserwowano tylko sporadycznie.

P r z y p a d e k  4. (Zakład Neuropatologii N 28/60). Badaniem mikroskopowym  
stwierdzono rozsiane ogniska demielinizacji w  istocie białej i korze, ogniskom tym  
w  barwieniach komórkowych odpowiadały pola martwicze o różnym stopniu  
zaawansowania procesu rozpadowego i organizacji glejowej. W korze w ystępo 
w ały  duże pola komórek zmienionych typowo ischemicznie oraz trawniczkowate  
pola rozplemu glejowego. W św ietle  naczyń i przynaczyniowo — krople sudanofilne  
w  postaci wolnej i w  komórkach żernych i żółty krwiopochodny barwik.

OMÓWIENIE

Przedstawione powyżej 4 przypadki stanowią obraz typowy, zarówno 
klinicznie, jak i morfologicznie, dla zatorów tłuszczowych mózgu. 
W każdym z nich, po wypadku powodującym mniej lub bardziej 
powikłane złamanie kości długich, występuje po kilkunastogodzinnym 
okresie względnie dobrego samopoczucia, nagłe pogorszenie stanu 
ogólnego ze zwyżką tem peratury, zapaścią, zamroczeniem przechodzą
cym w głęboką śpiączkę i rozsiany zespół uszkodzenia ośrodkowego 
układu nerwowego. Zejście śmiertelne następowało w czasie od 4 do
11 dni po wypadku.

Dodatkowe potwierdzenie rozpoznania można uzyskać badaniem dna 
oka (Urbanek, Fuchs 1950) lub płynu mózgowo-rdzeniowego. Ma to 
pewne znaczenie diagnostyczne w przypadkach, w których współistnie
jący uraz czaszki może sugerować inne zespoły — krwawienie w ew nątrz- 
czaszkowe, krwiak nad i podtwardówkowy (Warthin, Schneider).

W badaniu makroskopowym mózgu stosunkowo najczęściej wystę
puje obraz purpura cerebri świadczący o uogólnionym uszkodzeniu 
układu włośniczkowo-przedwłośniczkowego, charakterystyczny zresztą 
tak dla zespołów toksyczno-infekcyjnych (Alajouanine 1938), jak i mno
gich drobnych zatorów.

W naszym materiale, klasyczny obraz „purpura cerebri” obserwo
wano w 2 przypadkach, natomiast w 2 pozostałych dominował obrzęk
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i przekrwienie, raczej z drobnymi krwinkotokami niż większymi wyna- 
czynieniami.

W literaturze spotyka się również przypadki przebiegające bez 
komponenty krwotocznej (Krücke 1948, Guazzi i van Bogaert 1960), 
albo z wynaczynieniami widocznymi dopiero w powiększeniach mikro
skopowych.

Pojawienie się m ateriału  zatorowego w układzie naczyniowym mózgu 
poprzedzają zatory tłuszczowe w płucach. Gold i Löffler wykazali już 
w 1923 r., że przejście tłuszczu z kapilarów płucnych do dużego 
krążenia możliwe jest tylko wówczas, gdy ciśnienie krwi osiągnie 
pewną niezbędną wysokość. Letterer, za nim Fular i K raft  1954 przyj
m ują istnienie tzw. pierwotnych i wtórnych zatorów tłuszczowych. 
W pierwszym okresie, tłuszcz aspirowany do naczyń dostaje się do 
układu małego krążenia i do naczyń włosowatych płuc (zatory pier
wotne) wywołując wstrząs na drodze odruchowej. Dopiero po ustą 
pieniu objawów wstrząsu i podniesieniu się ciśnienia krwi, tłuszcz 
dostaje się do układu dużego krążenia z dominującym w tym  okresie 
zespołem objawów mózgowych (okres zatorów wtórnych). Zgodnie 
z hipotezą Killiana 1931 i Hoffheinza 1953, dodatkowym czynnikiem 
patogenetycznym w kształtowaniu się procesu zatorowego jest stan 
narządu krążenia. Hipotezę tę potwierdziły badania doświadczalne 
Mosera i W urniga, którzy stwierdzili, że u zwierząt z wywołanymi 
eksperymentalnie zaburzeniami krążenia w ystępują objawy zatorów, 
podczas gdy te same ilości podawanego tłuszczu były przez zdrowe 
zwierzęta znoszone bezobjawowo.

Należy wziąć również pod uwagę występujące wcześnie napady 
drgawkowe, które wpływając na rozprzestrzenianie się kropli tłuszczu 
prowadzą do powstania nowych drobnych ognisk zatorowych (stąd 
między innymi różnica w stopniu zaawansowania procesu rozpadowego 
w obrębie poszczególnych ognisk).

W ośrodkowym układzie nerwowym można wyróżnić dwa typy 
uszkodzeń w przebiegu procesu zatorowego.

1. Uszkodzenia pojawiające się w następstwie bezpośredniego dzia
łania m ateriału  zatorowego na układ naczyniowy z martwicą ściany 
naczyniowej;

2. Uszkodzenia będące następstwem  uogólnionych zaburzeń w k rą 
żeniu małym i dużym i związane z nimi niedotlenienie tkanki nerwowej. 
Dominującą rolę tych uszkodzeń podkreślił ostatnio Escobar i wsp. 1962 
czyniąc je odpowiedzialnymi za wystąpienie zespołu chorobowego.

W ykładniki morfologiczne wspomnianych uszkodzeń m anifestują się 
w naszym m ateriale jako:
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1. Rozsiane — położone okołonaczyniowo ogniska demielinizacji 
z materiałem sudanofilnym w świetle samych naczyń i skupiających 
się przynaczyniowo makrofagach sudanofilnych. Odpowiadają im 
w barwieniach komórkowych: pola m artw icy bladej bez tendencji 
do rozpływania się, ogniska krwotoczne (krwotoków kolistych, pierście- 
niowatych i wrzecionowatych) oraz pola gąbczastego zwyrodnienia 
tkanki. Poza lokalizacją okołonaczyniową, charakteryzuje je wyraźna 
niejednoczasowość procesu z różnym stopniem zaawansowania rozpadu 
i odczynu glejowego;

2. Rozlane zblednięcia i uszkodzenia komórkowe pod postacią zmian 
ischemicznych i homogenizacyjnych, bezodczynowe lub z towarzyszącym 
rozlanym lub ogniskowym rozplemem gleju komórkowego.

Przypomnienie tego zespołu wydawało się nam celowe ze 
względu na:

a. częste komplikacje mózgowe po złamaniach — „prosty” chory 
chirurgiczny rozwija obraz ,.meningo-encephalitu” niewspółmierny do 
małego urazu. Zapomnienie o związku urazowo-mózgowym może nawet 
neurologa doprowadzić do pomyłek diagnostycznych (część naszego m a 
teriału  otrzymaliśmy z rozpoznaniem klinicznym: encephalitis hae- 
morrhagica).

b. Obraz morfologiczny w barwieniach na mielinę przypomina plaki 
występujące w stwardnieniu rozsianym i w  encephalitis allergica 
(Scheinker 1943). Obraz ten z kolei może doprowadzić do pomyłek 
diagnostycznych w badaniu neuropatologicznym przy braku właściwego 
wywiadu. Szkoła Putnam a 1935, 1937 zwróciła uwagę na wpływ 
uszkodzeń naczyniopochodnych na powstawanie ognisk demielinizacji 
wywodząc z tego teorię zakrzepową powstawania plak w stw ardnieniu 
rozsianym. Celowo nie rozwijamy szerzej zagadnienia różnicowania 
tych obrazów. Zostało ono omówione niedawno w pracy van Bogaerta 
i Guazziego i poruszone przez Osetowską, ze zwróceniem uwagi na 
pozorne tylko podobieństwo obrazu w tych jednostkach, o których 
odrębności decydują wyraźne różnice topograficzne ognisk i w istocie 
odmienna s truk tura  procesu chorobowego.

H. B. 3e^bMaH, J\. TbiTyjibCKa

K Bonpocy O M O PO OJlO rH H  >KHPOBbIX 3M E0JTHH M 0 3 T A

C o , n e p > K a H H e

llpeflCTaBJieHbi 4  c j iy w a n  jK H poß w x s m ö o j i h h  M 03ra  n o c / i e  nep ej iO M a T p y ö ^ a T b ix  

KOCTefl.

B hx Mopc|)OJiorHiiecKoii napTHHe pa3.nHwaiOT 2 BHfla noBpejKaeHHH:
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1. CneuH(})HqecKHe ajih 9Möo;iHiiecKoro npouecca AncceMHHHpoBaHHbie, napaBac- 

KyjiqpHbie oliarn  AHMH3JiHHH3aunH, cooTBeTCTByioin.He nojuiM 6/ie.aHoro HeKpo3a, jihóo 

reMoppajiH^ecKHM O'iaraM. O hh  hb^ hiotch HenocpeACTBenHbiM nocjieACTBHeM 3aKynopKH 

cocyaa, jihöo noBpeJKueHUH cocyAHCToił ctchkh cyAaHoc{)H,nbHbiM MaiepnaJiow, owara 

npiiMeHHH OKpaCKy „Ha jkhp” .

2 . P a 3 J iH T b ie  n p o ö jie A H e H H f i h  m ieTO M H bie  noB pe>K A6H H H , H B jia io m n e c H  nocne A C T B H e M  

o ö o ö m e H H b ix  HapymeHHi: KposooópameHHH M a jio r o  h ß o j ib u io r o  Kpyra h c o ^ e ra io m e H C H  

C H liM H  3 H eM H 3 aU,HH MOSrOBOH TKaHH.

CoBOKynHOCTh owaroBbix H3MeHeHHH HanoMHHaiomHx KapniHy, Ha6jii0AaeMyi0 b pac- 

ceHHHOM cicnepo3e h ajuieprmiecKHM SHuecjjajijiHTe Bbmy>KAaeT oópaTHTb eiu,e pa3 b h h -  

MaHHe Ha TOJibKO Ka>Kym.yiocH c x o a h o c t h  noBpe^AeHHH, o pa3JinqHH KOTopbix pe- 

rnaeT pasjiHMHaa jioKa.iH3ai;H5i h no h c t h h c  pasjiH^Haa crpyicrypa naTOjiorn^ecKHX

^ I3 M e H e H H H .

H c X O A f l  H3 KH.THH'ieCKOH TOHKH 3peHHH yMeCTHO oßpaTHTb BHHM3HHe, MTO Hey^H- 

TbIB3HHe TpaBMaTHMeCK0-M03r0B0H CBH3H B pa3BHBaK)LU,eMCH HeBpOJIOrHHeCKOM CHHApOMe 

MO>KeT 6b iT b  npH^HHoii AHarHOCTHqecKHx o uihóok .

I. B. Zelman, D. Tytulska

MORPHOLOGY OF CEREBRAL FAT EMBOLI 

S u m m a ry

The cases of four patients suffering from fat emboli of the brain in course 
of long bones fractures are presented.

Two types of lesions were observed: 1. Specific disseminated, perivascular  
dem eylinating foci corresponding to fields of pale necrosis or hemorrhagic foci. 
They are the direct result of blood vessel occlusion or damage to the vascular  
wall. Sudanophilic material was often found in area of the lesion w hen stained
for fats. 2. Diffuse pallor and cell injury caused by generalized disorder in
systemic and pulmonary circulation leading to hypoxia of cerebral tissue.

The focal changes are similar to those observed in disseminated sclerosis
and in allergic encephalitis. Attention should be turned ones again toward the 

apparent similarity of the lesions. Different localization and essentially  different  

pathologic changes are decisive for the distinction of these lesions. From the  

clinical point of v iew  it should be stressed that if the rob of the trauma  

in shaping the neurologic syndrome is overlooked, diagnostic errors may be
commited.
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Rye. 1. Ognisko uszkodzenia m ieliny w  istocie białej. Przypadek 195/62. Parafina:
Heidenhain. Pow. 175 X.

Fig. 1. Focus of dem yelination in white matter. Case 195/62. Paraffin: Heidenhain
stain. Magn. X 175.

Rye. 2. Okołonaczyniowe ognisko m artwicy z odczynem glejowym  na obwodzie.
Przypadek 195/62. Parafina: hematoksylina-eozyna. Pow. 175 X.

Fig. 2. Perivascular necrotic focus w ith  peripheral glial reaction. Case 195/62. 
Paraffin. H em atoxylin-eosin  stain. Magn. X 175.

Rye. 3. Zmiany ischemiczne i ubytki neuronów w  korze. Przypadek 198/62.
Parafina: hem atoksylina-eozyna. Pow. 220 X.

Fig. 3. Loss of neurons and ischemic changes in the cerebral cortex. Case 198/62. 
Paraffin. H em atoxylin-eosin  stain. Magn. X 220.
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Le term e sclerose diffuse semble bien avoir ete employe pour la 
prem iere fois par Strümpell en 1879. L ’etape importante suivante est 
reprćsentće par les trois observations de Schilder (1912, 1913, 1924). 
Celle de 1913 par ait bien etre une leucodystrophie (van Bogaert e t Poser
1956). Cette derniere affection a subi ces dernieres annśes un  regain 
d ’actualite. Les diverses classifications qui ont ete prśsentees l’ont 
scindśe en plusieurs classes, ä l’aide de criteres cliniques, histologiques et 
neurochimiques. II en est une discutee encore mais oü des publications 
rćcentes ont jete quelque lumiere: la leucodystrophie metachromatique. 
II nous a paru  interessant de voir si les dernieres contributions ä la con- 
naissance de ce type perm ettaient de l ’envisager en tan t qu ’en titś  noso- 
logique globale ou nścessitaient ici encore l’isolement de diverses 
categories.

Alzheimer (1910) decrit une mćtachromasie des corps granuleux 
de la substance blanche d ’un cas de leucodystrophie; il l’a ttr ibuait 
ä une fraction lipidique, le protagon. Plus tard  Witte (1921) souligna 
de gonflement cellulaire et K altenbach (1922) parla d’une insuffisance 
gliale, le prem ier au teur avait trouvć un dśpót m etachromatique dans 
le rein, le foies, les testieules et l’hypophyse.

Une contribution tres importance fu t la publication par Scholz, 
en 1925, sous le nom de S c l e r o s e  d i f f u s e  c ś r e b r a l e  f a m i -

* Charge de recherches au Fonds National de la Recherche Scientifique  

ä Bruxelles.
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l i a l e  d e  l’e n f a n t  d’une souche ćtudiee sous l ’angle ä la fois 
clinique, pathologique et genćtiąue. II s’agissait d ’une attein te survenant 
ä l ’äge juvćnile, caracterisee par amaurose, dćmence et rigiditś pro- 
progessives, aboutissant ä un eta t de dścerebration et ä la mort en 
hypertherm ie au bout de nom breux mois.

L ’etude de Bielschowski et Henneberg (1928) introduisant le term e 
„ l’e u c o d y s t r o p h i  e”, proche de celle de Scholz, puis celles de van  
Bogaert et Scholz (1932), infantile tardive, van Bogaert et Bertrand 
(1933) s’ajoutaient ä la prem iere pour dem ontrer ä suffisance l’existence 
d ’un groupe distinct dit „ä prćlipoides” (coloration jaune-orange au 
Soudan III, PA S+, absence de birefringence). Reprenant cette notion, 
Scholz (1933) discutait la nature de ce desordre de la substance blanche 
e t  l’a ttribuait ä une insuffisance gliale.

Greenfield (1933) publiait alors deux cas ä debut infantile tardif, 
oil il insistait sur la disparition complete de l ’oligodendroglie 
interfasciculaire dans toutes les zones m yśliniąues meme indemnes; il 
soulignait aussi la presence d ’un abondant m atćriel „mucoide” .

Einarson et Neel (1938) decrivaient bientöt chez un adulte l ’accu- 
m ulation dans la substance blanche de depots abondants de lipides 
te in ts  en violet ou rouge violet par la thionine et le bleu de toluidine. 
La meme constation etait faite par van Bogaert et Dewulf (1939) chez 
un adulte, Brandenberg et Sjövall (1940) chez un enfant de 23 mois 
m ort apres 5 mois d’evolution, Norman (1947) chez un  adulte, et p lus 
rścem m ent par plusieurs autres auteurs.

Brain et Greefield (1950), reprenant l’etude de 4 nouveaux cas infan
tiles tardifs y retrouvaient ä la fois l ’absence d ’oligodendroglie in ter 
fasciculaire et la coloration metachrom atique par le bleu de toluidine 
du m ateriel granulaire de la substance blanche, des cellules nerveuses 
du  noyau dentelś, des phagocytes des espaces portes du foie, de l’śp i-  
thelium  des tubules de Henle du rein — ils pensaient pouvoir isoler 
un  groupe defini parmi les cas de leucodystrophie.

En 1952 Brante m et en evidence une augmentation de l’acide n eu ra -  
minique, constituant des gangliosides. Dans ceux-ci Edgar (1955) 
dćm ontrera la presence d'hexosamine en quantity exageree. Ceci pe rm et-  
ta it  un rapprochem ent avec les lipoidoses (maladies de Niemann-Pick, 
H urler  e t Tay-Sachs) et amenait cet au teur ä classer la luecodystrophie 
metachrom atique parmi les „erreurs congenitales du metabolisme”.

En 1955, Peiffer et von Hirsch m ettaient au point une mśthode de  
coloration au crśsyl violet en milieu acetique. II s’agissait du cas „Kina- 
ted e r”, enfant a tte in t des 15 mois, m ort ä 3 ans 1/2. La demyelinisation 
y est diffuse, respectant partiellem ent les fibres en U, contenant de  
nom breux produits de disintegration, soit libres, soit contenus dans des
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macrophages; la participation astrocytaire y est m arquee — ce qui 
repete  le tableau pathologique decrit par Scholz en 1925. Ces produits 
donnent une metachromasie brune au crćsyl violet acćtiąue, une teinte 
b run-no ir  au Soudan Schwarz B, jaune orange au rouge ćcarlate et rouge 
au PAS. Les au teurs reprenaient alors divers cas publics prćcedemment 
sous le diagnostic de leucodystrophie „a prślipoides” — cas de Scholz 
(1925), van Bogaert et Scholz (1932), Scholz (1933), van Bogaert e t 
B ertrand  (1933), Wicke (1938): tous revćlaient une metachromasie brune 
par cette methode.

Diezel (1956— 1957), par la meme mćthode, revoyait aussi divers cas. 
Jacobi (1947), Bertrand, Thieffry et Bargeton (1954), van Bogaert 
et Dewulf (1939) — et confirmait la conclusion de Peiffer et von Hirsch; 
il notait la presence de pigment m ślaniąue.

La metachromasie etait a ttr ibu te  par lui ä la presence d’un polyphśnol 
lić ä un lipoide; il voyait la une substance nouvelle dśrivee de la myeli- 
ne normale.

Ces nouvelles recherches dem ontraient 1’identitć de nom breux cas 
connus comme appartenant au „type prćlipoide” avec les cas ä sub
stances m ćtachromatiąues. Mais ceux-ci appartenaient ä des formes de 
dćbut tres  variables, congenital (Feigin 1954), infantile tardif, juvenile 
— ces deux dernieres de loin les plus frequentes — et meme adulte: 
W itte (1921), Kaltenbach (1922), Inzer (1937), Einarson-Neel (1938), van 
Bogaert-Dewulf (1939), Wicke (revu par Hallervorden) (1938), Cardona 
(1940), Norm an (1947), Tariska (cas I) (1959). La symptomatologie d’hypo- 
tonie chez le jeune enfant, puis selon l’age croissant de quadriplśgie 
spastique avec ataxie, cćcitś et rćtrogradation m entale ä Evolution 
fatale au bout de quelques mois jusqu’a 30 ans, plus tard  de signes 
uniquem ent dćmentiels, ne perm etta it plus une classification clinique 
qui repondit ä des lśsions anatomiques et biochimiques spćcifiques; 
car c’ćtait le tableau exteriorise par tous les types de lśuco-dystrophies.

Austin (1957) allait apporter une mśthode precieuse de diagnostic 
in-vivo par les recherches de corpuscules mótachromatiques dans l ’urine 
fraiche additionnee de bleu de toluidine; retrouvćs abondants, ils 
signaient une leucodystrophie metachromatique.

Thieffry et Lyon (1959), par la biopsie du nerf periphśriques — oü 
Jacobi (1947) avait m ontre la presence de „prelipoides” — am enaient 
une nouvelle mćthode fidele moins traum atisante  que celle de biopsie 
córćbrale preconisće par Blackwood et Cumings (1959).

La d£couverte dans les cellules ganglionnaires et amacrines de la 
retine (normalement exemptes de myeline), par Cogan et coll. (1958), 
de substances metachrom atiques confirmait cette vue, amorcee des 
la description de Witte, non d’une surcharge ä distance mais p lu tö t
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d ’un trouble gćneral du metabolisme. La presence de ce m ateriel dans 
histiocytes et les cellules de K upffer hepatiques, les tubes urinaux, les 
cellules folliculaires spleniques, le lobe an terieur hypophysaire, la moelle 
osseuse et les leucocytes avait ete signalee par de nom breux auteurs 
au cours des annśes; eile n ’avait pas ete retrouvee toutefois par van 
Bogaert et Dewulf (1939).

Par une mćthode biochimique, Jatzkewitz (1958), identifiait ces 
produits comme des esters sulfuriques de cerebrosides. Austin (1958) 
confirme, parlant de ,,lipidose sulfatidique” ou „sulfatidose” . La pro
duction en exces de ce produit normal du metabolisme myelinique 
serait alors due ä une rup ture  de l’śquilibre cerebroside — esters sul
furiques de cerebrosides par un trouble d ’activite de la cerebrosido- 
sulfatase. Ceci dćterm inerait la d isin tegration de la gaine myelinique, 
ou un trouble de la formation de celle-ci.

La notion de lipidose sulfatidique soutenue par plusieurs auteurs 
(Austin, Hagberg, Norman et all. 1960, Jervis 1960) posait ce probleme 
des relations avec les autres lipidoses dejä envisage pour l’aspect de 
surchage de certains neurones. II n ’est pas resolu ä l’heure actuelle, 
bien des points restan t encore dans l’ombre.

Des la publication de Scholz (1925) puis celle de Bielschowski et 
Henneberg (1928), l ’affection paraissait genetique; les souches fu ren t 
revues par Curtius (1930). Des cas de paraplegie spatique, devolu tion  
prolongee chez certains, rapidem ent fatale chez d ’autres, des affections 
neuro-psychiatriques nombreuses chargeaient l’arbre genealogique de 
ces families. L ’atrophie cerebelleuse corticale etait signalee par Poser, 
Dewulf et van Bogaert (1957). Ce pas vers les herśdo-degenćrescences 
m śrite  d ’etre signals. La caractere recessif semble prouve par la p re 
sence de consanguinity chez les parents; nous avons (Hariga 1960) publie 
l’observation clinique (avec recherche fructueuse dans l’urine) de deux  
freres ou ce lien apparaissait tres nettem ent, de meme que cette notion 
d ’hereditś neuropsychiatrique chargee. C’est au moins une notion de 
fam iliaritś de l ’affection qui se degage de la p lupart des observations, 
e t ceci se confirme pour les observations les plus rścentes.

Avant de donner une revue genśrale au dśpart des cas re trouvśs  
dans la litteräture, nous voudrions citer une observation resumee 
(presentee in-extenso ä Londres par E. Osetowska nov. 1962) qui nous 
parait classique et illustrative.

A nam nese fam iliale non obtenue; naissance normale, luxation  congenitale  
de la hanche; marche ä un an, malgre des m ouvem ents anormaux; apres une  
varicelle ä deux ans, sante deficiente et marche alteree; ä 2 ans et demi, lors  
de l ’hospitalisation (Höpital d’Opole, Pologne), quadriparesie spastique, etroitesse  
de la fente palpebrale gauche; fonds d ’oeil normaux; etat sem i-com ateux avec  
contact tres attenue. L.C.R. 198 mg %, IL /m m 3. Deces apres 10 jours.
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E xam en m a c r o s c o p i q u e :  surtout lacunes perivasculaires dans les
ganglions de la base, particulierement le  putamen.

Exam en m i c r o s c o p i q u e :  dem yelinisation diffuse tres marquee, respectant 
assez bien les fibres en U, atteignant surtout la region parieto-occipitale  
(y compris les radiations optiques), le centre ovale et la capsule externe et le  
contingent traversant les ganglions basaux. La gliose fibrillaire est proportionnelle  
ä la destruction tissulaire. Materiau soudanophile (Soudan III) dans quelques 
macrophages perivasculaires du centre ovale et des ganglions de la base; 
abondants granules ou gouttes intra — ou extra cellulaires dans la substance  
blanche, donnant une metachromasie brune ä la coloration au cresyl violet acide 
selon Peiffer. Ce materiel se retrouve aussi dans quelques neurones du cortex, 
le  striatum, le  thalamus, la plus grande part des noyaux propres du pont, le  
noyau dentele, les noyaux craniens moteurs, la substance reticulaire medullaire; 
les cellules sont moderement ballonnees.

A ux  colorations cellulaires: dim inution considerable de l ’oligodendroglie dans 
toutes les regions de la substance blanche, mem e celles qui sont epargnees par 
la dem yelinisation (comme le cortex et les ganglions basaux). Nombreux astrocytes 
„engraisses” et presence de quelques macrophages d ’origine microgliale. Partes 
cellulaires neuronales dans le cortex (perte de lamination), le  globus pallidus, 
le groupe paramedian du thalamus, le noyau dentele at l ’olive inferieure. Quelques  
infiltrats lym phocytaires perivasculaires dans les zones demyelinisees. Rarefaction  
spongieuse du tissu nerveux dans le claustrum et la portion externe du putamen. 
Presence de pigment cytoplasmique dans les astrocytes, neurones et cellules  
endotheliales de la capsule externe, claustrum, putamen, formation subependy-  
maire perivasculaire dans la region occipitale.

L’etude biochimique donne d eux fractions lipidiques:
1. fraction homogene, donnant la reaction de la metachromasie brune en  

preparation ä la congelation (glycolipide acide-su lfatide);
2. fraction granulaire, Noir Soudan B + ,  PA S + ,  reaction des proteines + ,  

subsistant apres inclusion ä la paraffine („protein bound lipid”).

Voici, resume, le tableau histopathologique et histochimique tel 
qu ’il apparait des nombreux cas de la litterature.

L ’examen macroscopique dćtecte une atrophie et une modification 
de consistance de la substance blanche cerebrale et cerebelleuse, 
accompagnees parfois de necroses ou aspect spongieugieux de l’avantm ur 
et de la capsule externe le plus souvent. Le cervelet peut subir une 
reduction de volume global. Les lesions microsccpiques sont relevees 
dans tout l’axe blanc et respectent assez bien les fibres en U, qui 
peuvent rester intactes dans certains cas et etre plus ou moins gravem ent 
lśsees dans d ’autres; il en est de meme des radiations optiques. Dans 
les voies du centre ovale et du tronc cśrebral on rem arque une 
atteinte prefćrentielle du contingent ponto-cerebrelleux et pyramidal, 
dont la myelinisation se fait norm alem ent apres trois mois (Greenfield), 
et, au niveau du systeme nerveux perifćrique une dćgenerescence 
segmentaire de la myeline. Au niveau oculaire, les nerfs optique et 
ciliaire peuvent m ontrer des signes de demyćlinisation (Cogan et. all.). 
Les axones sont atteints, generalem ent de faęon moderśe.
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La gliose fibrillaire, isomorphe ou anisomorphe, est diffuse, et 
d ’intensite variable suivant les cas, et les aires de dćmyelinisation. 
La glie m ontre avant tout une proliferation et des modifications 
progressives au niveau de la substance blanche: astrocytes „engraissós” 
abondants, avec image de picnose nucleaire; prolifśration microgliale. 
Ces modifications fournissent les macrophages abondants charges de 
lipoides; les cellules endotheliales de la paroi vasculaire y contribuent 
quelque peu.

Les modifications de l’oligoglie ont. retenu  l’attention de Greenfield 
qui en faisait un critere de distinction de la forme infantile tardive 
qu ’il voulait isoler de la forme dćcrite par Scholz. Dans les 6 cas qu’il 
publia (1933— 1950), l ’oligoglie avait disparu souvent entierem ent des 
rógions demyelinisees mais aussi des rćgions blanches intactes. Ceci 
est retrouvó ä nouveau dans le cas que nous citons en exemple, le cas 
X d’Einarson et Neel (1942) (considerable reduction de nombre, kary- 
orrhexis avec hyperchromatose granulaire de la paroi nuclćaire, 
fragm entation granulaire ou en poussiere et disparition de la membrane 
nucleaire; picnose nucleaire tres intense, disparition de la disposition 
interfasciculaire typique); Brandberg et Sjövall (1940), B ertrand  et all. 
(1954), Hagberg et all. (1960). Par contre, ce caractere n ’est pas constant, 
car van Bogaert et Dewulf (1939), Norman (1947, 1960), Tariska (1959), 
Jervis (1960), Hansen et all. (1961), trouvent un nombre et un aspect 
norm aux des noyaux d ’oligoglie. Les cellules neuronales subissent des 
modifications de surcharge ou des rarśfactions. Ces dernieres se retrou- 
vent dans le cortex, thalamus, globus pallidus, avant-m ur, cervelet 
(Purkinje, grains, noyau dentele), olive infśrieure, grandes cellules 
ganglionnaires de la retine.

Mais le probleme principal est celui de la na ture  biochimique et des 
caractśristiques tinctoriales de lipoides trouves dans les macrophagos 
ou libres dans les tissus. Autour des vaisseaux se re trouvent uniquem ent 
quelques cellules mobiles ou endothśliales chargees de m aterial prenant 
la coloration orange („leuchtend”).

La m aterial de surcharge se retrouve abondant dans la substance 
blanche et cetraines cellules neuronales parfois. C’est ainsi que les 
cellules corticales motrices, les neurones des paires craniennes dans 
les noyaux du tronc cśrebral, les ganglions de la base et le thalamus, 
l ’olive inferieure et le noyau dentele peuvent se charger de ce m ateriel 
abondant parfois ou point de gonfler le cytoplasme, aspect rappelant 
celui des neurones de l ’ldiotie Amaurotique. Un aspect globuleux des 
neurones avait amene Norman (1947) ä rapprocher la leucodystrophie 
m etachromatique de l’idiotie amaurotique.
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Une observation precieuse ä cet ćgard fu t publiee par Mossakowski, 
M athieson et Cumings (1961), ou la substance blanche contenait des 
sulfatides, alors que la surcharge des neurones du cortex cerćbral 
sem bla it due ä des lipides plus proches des gangliosides.

Alzheimer (1910) observe le prem ier une metachromasie b rune  
dans un cas de leucodystrophie. II avait utilise une coloration au cresyl 
v io let sur des coupes faites ä la congelation et les avait plongees un 
tem ps limite dans l’alcool.

Einarson (1938) utilisa la Gallocyanin-alun chromique, le bleu de 
Toluidine et la thionine. Ces techniques fu ren t enrichies par l’emploi 
par P feiffer et van Hirsch du cresyl violet acide (1955) e t la meilleure 
connaissance du bleu de toluidine (Austin 1957). La premiere donne 
une  coloration brune; parfois eile prend une teinte pourpre sur laquelle 
nous reviendrons. La seconde donne une coloration rouge. L’une et 
l ’au tre  ne seraient visibles que si le montage se fait sans emploi 
d ’alcool ou xylene. Ces produits m śtachrom atiques prennent une teinte 
gris-noir avec le noir Soudan-B, rose ou jaune au Scharlach, rouge 
a u  PAS et bleue au Bleu Nil. La metachromasie consiste (Pearse) en 
la presence de charges electro negatives libres de surface, d ’une densite 
m inimale. Les liaisons qui s’effectuent sur la surface sont fonction 
de la quantite  relative d ’ions fournis par le substrat et le colorant 
compatibles; leur nombre doit, pour am ener une modification de colo
ration, approcher la saturation (Bergeron et Singer 1958). Stam (1960, 
1962) etudiant la sensibilite de la reaction metachrom atique du cresyl 
violet ä la presence de paraffine, a pu dem ontrer que la dilution de 
la solution utilisee par von Hirsch et Peiffer et l’exclusion de valeurs 
de Ph  trop basses et de tem peratures trop elevees perm ettaient de la 
re trouver meme en presence de ce produit. La sensibilite ä l’alcool 
de la metachromasie brune, d ’apres des recherches chromatographiques 
d u  meme auteur, semblerait dśpendre de la concentration en sulfatides 
•des gaines myeliniques. Le Chromatographie de preparations de sulfa
tides purs montrait, suivant les concentrations, une metachromasie brune 
v iran t au jaune en fin d’expśrience, et meme ä l’orthochromasie dans 
certaines conditions.

Austin examina l’effet de l’injection de sulfatides purs dans le 
cerveau du rat. La metachromasie b run-or de l ’homme ne se retrouve 
chez l’animal que dans des phagocytes migres ä une certaine distance 
de l ’endroit de l ’injection; alors que lä les teintes sont genćralement 
rouges-rosśes et bleues. L ’au teur se demande si un  rem aniem ent molć- 
culaire ou une liaison etrangere interviennent.

II semble que nous ne sommes pas en droit de classer ä part dans 
la  leucodystrophie metachrom atique des cas donnant aux diverses
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reactions tinctoriales une mćtachromasie de teinte lśgerem ent differente, 
mais conservant des proprietes identiques pour les au tres colorants. 
Les conditions physiques citćes plus haut peuvent en etre la cause, 
de meme qu’un masquage des sulfatides par d’autres liaisons ou un 
stade plus prścoce de transformation. La coloration m etachrom atiques 
est ainsi susceptible d ’alterations du fait de la presence d ’autres produits 
d’affinites differentes, mucopolysaccharides (Edgard 1955), (Austin 1962) 
esters de cholestśrol (Feigin, cite par Mme Bargeton (1961), Cumings 
(1959), Norman (1947), l’avait suggere dans ses cas. Dans deux cas de 
sa familie, M., Austin (1962) trouva dans les cellules ganglionnaires 
du cortex cćrebral des dópots pourpres ä la coloration au bleu de 
toluidine, dont la methode chromatographique lui indique la na ture  
de gangliosides.

La coloration brune de la metachromasie au crćsyl violet acetique 
ne parait pas non plus specifique de la forme infantile tardive ou 
juvenile: le cas I de Tariska est un exemple adulte; deux cas juveniles 
studies recemment ä l’lnstitu t Bunge, cliniquement et anatom iquem ent, 
donnent une coloration legerement differente (pourpre).

Bien que la m ajoritś  des cas publies antćrieurem ent comme ,,a preli- 
poi'des” se soient revelśs metachromatiques, il reste quelques cas ou 
cette identitś ne s’est pas verifiće (Poser, Dewulf, van Bogaert 1957; 
Gagnon et Leblanc 1959, combine ä une maladie d’Addison; Campanini, 
Benincasa-Stogin et Macchi, cites par Peiffer (1959, 1962); Yokoi 1961) 
bien que le produit füt PAS positif. Leur place n ’est pas fixśe encore, 
malgre une analogie tres etroite entre les deux formes (Einarson et 
Strom gren 1961). S’agit-il d ’un stade different dans le catabolisme 
lipidique, d ’un masquage ou d’un melange de natu re  chimique 
diffśrente?

Nous avons soulignć les desordres de l’oligodendroglie qui nous 
paraissent inconstants ä tous les ägas de la leucodystrophie m etachro- 
matique. Si l’on doit tenir compte des difficultes techniques de mise 
en Evidence, il est neanmoins considere par plusieurs au teurs comme 
un phenomene sans relation directe de cause ä effet avec la demyćlini- 
sation. Le röle tropique de l’oligoglie pour la myeline (Lumsden 1951), 
de la cellule de Schwann (del Castro 1932) pour les racines et le nerf 
pśripherique est certain mais leur part dans le trouble anabolique 
ou catabolique de la myeline ä la faveur d ’un desequilibre des esters 
sulfatiques de cćrćbrosides n ’est pas definie.

La conception se fait jour (van Bogaert 1962) d ’une affection qui 
n ’est pas necessairement en rapport avec le metabolisme myelinique. 
Si le trouble de la fraction sulfadique est demontrć, d ’autres vcies 
s’ouvrent encore oü des etudes progressent.
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CONCLUSION

La leucodystrophie metachromatique, difficile ä distinguer au point 
de vue clinique des autres types de leucodystrophie et ou les cas 
ä debut infantile tardif ou juvenile sont de loin les plus abondants, 
parait actuellem ent se caractśriser par un trouble du metabolisme des 
cerebrosides et de leurs esters sulfuriques, trouble de nature  enzyma- 
tique. L ’accumulation de sulfatides peut expliquer la coloration m eta 
chromatique par certains colorants aniliques. Les divergences legeres 
dans les teintes de la metachromasie pourraient avoir diverses causes: 
conditions physiques de la reaction, masquage des sulfatides, stade 
different dans le catabolisme lipidique, melange de nature  chimique 
differente.

Que la disparition de l’oligoglie, facteur inconstant, soit un pheno- 
mene prim aire dans le trouble de la myeline manque de preuves.

Dans l ’etat actuel des connaissances, aucun critere certain ne perm et 
de separer diverses classes parmi les cas verifies de leucodystrophie 
metachromatique.

J. Hariga

CZY LEUKODYSTROFIA METACHROMATYCZNA  

JEST JEDNOSTKĄ CHOROBOWĄ ODRĘBNĄ?
ROZWÓJ HISTORYCZNY POJĘCIA LEUKODYSTROFII METACHROMATYCZNEJ

Streszczenie

Z szerokiej grupy chorobowej, objętej określeniem „sclerosis diffusa”, w pro 
wadzonym w  roku 1897 przez Strümpelia, wyodrębniły się, na przestrzeni lat, 
liczne postaci patologiczne. Autor zajmuje się jedną postacią, która w  ciągu  
ostatnich lat skupiła uwagę neuropatologów, neurohistochemików i klinicystów. 
Alzheimer pierwszy w  roku 1910 opisał metachromatyczne barwienie się m akro-  
fagów w  istocie białej, które to zjawisko odnosił do obecności złogów lipidowych,  
protagonistów rozpadu sudanofilnego. Kaltenbach w  roku 1922 podkreślił tow a 
rzyszącą tem u typow i rozpadu niedom ogę gleju. Opis kliniczny przypadków
o takim obrazie mózgu zawdzięcza się Scholzowi (1925). W roku 1933, a następnie  
w  roku 1950 Greenfield wraz z Brainem ogłosili serię przypadków o jednolitym  
obrazie klinicznym  i w szystkich w ym ienionych wyżej cechach patologicznych. 
W roku 1955 Hirsch i P eiffer w prowadzili prosty test histochemiczny na m eta-  
chromazję z kw aśnym  krezylem fioletu. Test ten pozwolił przebadać w stecz  
szereg przypadków zakw alifikow anych do grupy leukodystrofii metachromatycznej. 
W roku 1957 A ustin  stwierdził w ystępow anie  w  moczu tych chorych ciał m eta-  
chromatycznych, dodatnich w  próbie Hirscha-Peiffera. W roku 1958 Jatzkiewitz  
zidentyfikował produkty barwiące się metachromatycznie brązowo jako estry  
siarkowe cerebrozydów. Dalsze doniesienia kazuistyczne podkreśliły w ystępow anie
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produktów metachromatycznych nie tylko w  astrocytach i makrofagach istoty  
białej, ale i w  neuronach. Odkrycie to  przybliżało leukodystrofię metachroma-  
tyczną do grupy lipidoz. Autor analizuje dalej szczegółowo doniesienia lat 
ostatnich dochodząc do wniosku, że nie w e  wszystkich przypadkach zjawisko  
metachromazji ma ten sam charakter ilościowy i jakościowy. N ie odpowiada  
m u również jednolity obraz kliniczny. W ydaje się w ięc, że poza późno-dziecięcą  
grupą, reprezentatywną w  przypadkach Greenfielda, trudno jest traktować poja
w ien ie  się ciał metachromatycznych bez innych odczynów tkankow ych oraz 
z różnymi obrazami klinicznymi, jako w ykładnik decydujący o przynależności 
do tej samej jednostki chorobowej.

>K. Xapnra

flB/IflETCfl /TH METAXPOMATHMECKAfl JIEHKOÄHCTPCXDHfl OTflEJIbHOH 
H030J10rHMECK0PI EßHHHUEPl?

HCTOPHHECKOE PA3BHTHE nOHflTHfl METAXPOMATHHECKOH 

JJEHKOÄHCTPOOHH

C o i i e p * a H H e

B Te^eHHH JieT H3 uihpokoh  rpynnbi 3a6o;ieBaHHW, onpeaejiHeM bix Ha3B3HHeM ähc|)- 

<Jjy3Horo cKjiepo3a, BBe^eHHoro b o6 hxoa b 187 9  r o a y  UJrpfOMnejuieM Bbi^e^HJincb 

MHoroHHC/ieHHbie nam noruM ecK iie  4>opMbi. A btop  3aHHMaeTCH oflHoii h3 h hx , KOTopaa 

s a  nocneflH ee Bpewsi KOHueHTpHpoBa.ia bh h m sh h c  HeHTponaiojioroB, nefiporHCTOXHMHKOB 

H kjihhhuhctob. AjibureuM ep B 1 9 1 0  rojiy  nepBbifi onH ca^ MeTaxpoMaTHMecKyio OKpacny 

MaKpoc})aroB b  óe^oM BemecTBe, othoch sto  HBjieHne 3a cneT jinriHAHbix o tjio äch h h , 

npoTaroHHCTOB cyaaHO^HjibHoro p a c n a n a .  Ka;ibTeH6ax b 1 9 2 2  r o a y  oópaTH^ BUHManne 

Ha conpoB O Ä A aiom yio  stot p a c n a ^  neAOCTaiomiocTb m h h . K-HHHHHecKoe onwcaHHe 

c^yw aeB  c  TaKoił Mop<|)o./iorHwecKOH KapTHHoii M03ra npHHaflJie>KHT LUojibuy 1 9 2 5  r. 

B 1 9 3 3  r o a y ,  a 33TeM b 195 0  TpnH(J)e^bA cobmcctho c BpeftHOM 0ny6;iHK0B3.7i cep n io  

c .ayuaeB c  oähopoahoh  K^HHH^ecKOii KapTHHoii h bccmh BbTineynoMHHyTbiMH n a rn n o-  

THHeCKHMH OCOÓeHHOCTHMH. B 1 9 5 5  TOfly F hPLU H nefi(})4)ep npeA^OÄH^H HeCJ10>KHbIM 

rHCTOXHMHTCCKHH TeCT Ha MeTaxpOMa3HK3 C KHC/IbIM Kpe3HJIBHOJieTOM. B-HarOAapH 3TOMy 

TecTy mo>kho óbijio HCCJieÄOBaTb pHA cjiy'iaeB 3aeHC.neHHbix k r y m ie  MeT3xpoMaTHHec.Koit 

jieiiKOÄHCTpotJjHH. B 1 95 7  r o a y  AycTHH b Mowę 3 thx öo^bHbix oön3py>Kmi Hajinmie Mera- 

xp o M a T H ^ e c K H X  3jieMOHTOB novfio>KHTe^bHbix n o  T ec T y  rH p iH -r ie H (f) ( }> e p a . B 1 9 5 8  r o ^ y

^TUKeBHTU, OTKpiJJI, '!TO npOÄyKTbl OKpaUIIIBaiOIUiieCH B KOpHHHeBblił UBeT HBJT5HOTCH 

cy^b(|)aTHbiMH 3CTpaMH u,epeöpo3HÄOB. Jla^bHeHHiHe Ka3yHCTH4ecKne ÄOHeceHHH yKa3a;iH 

Ha liajiHHHe MeTaxpoMaTH^ecKHX cyßcraHUHH He TonbKo b acrp ouH T ax h MaKpo(fiarax  

ćejioro B e m e c T B a ,  ho T3K}Ke h b HeWpoHax. 3 to OTKpbiTHe npHÓ,TH3Hjio MeTaxpoMaTH- 

qecKyio jighkoahctpo(£)hio k rpynne .HHnnao3.

Abtop aHajiH3HpyeT aerajibHo floneceHna nocnejiHHX jieT npHXOAH k  BbiBoay, ^ to  

He bo Bcex cjiywaHX HBjieHHe MeTaxpoMauHH oähopoäho no CBoeMy KOJiHHecTBeHHOMy 

H Ka^ecTBeHHOMy xapaKTepy. EMy TaioKe ne cooTBeTCTByeT oaHopoÄHan KjiHHHqeciofl 

K apTim a. TaKHM oöpa30M, no m h c h h io  aBTopa, KpoMe no3AHeił ä c t c k o h  rpynnoft, penpe- 

3eHT3THBHOH B CJiyWSHX TpHHtflH^bfla, CaMO nOHB^eHHe MeTaxpOM -lTH^eCKHX S^eMeHTOb 

óe3 apyrnx TKaHeBbix peaKu,HH, h  c pasjiHWHbiMH k j ih h c h c k h m h  npoHBjienHHMH He ÄaeT 

OCHOB3HHH CHHT3Tb peUiaiOmHM nOKa33T6^eM npHH3ÄJie>KaHHfl K OAHOH H TOM->Ke H030- 

«norn̂ ecKOH ê HHHue.
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RÓŻNICE MORFOLOGICZNE W DZIECIĘCEJ POSTACI 
LEUKODYSTROFII TYPU KRABBE
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Z K lin ik i Chorób N erw ow ych  AM w  Gdańsku  

Kierow nik: prof, dr med. Z. Majewska

W grupie leukodystrofii dziecięca postać Krabbego wyróżnia się 
specjalnie dobrze zdefiniowaną pozycją. Składa się na to zarówno 
klasyczny przebieg kliniczny, jak  i obecność patologicznych komórek 
globoidalnych w ystępujących w polach rozpadu mieliny (Hallervorden
1957). Ta niew ątpliw a „łatwość” diagnostyczna pozostaje jednak w w y
raźnej dysproporcji do trudności, jakie nasuwają się przy próbie in
terp retac ji obserwowanych zmian.

Analiza morfologiczna dwóch przebadanych przez nas przypadków 
stanowi doskonałą ilustrację tych właśnie trudności interpretacyjnych.

P r z y p a d e k  1 dotyczy 20-miesięcznego chłopca, który po kilkugodzinnej  
obserwacji zmarł w  K linice Pediatrycznej AM w  Lublinie. Z bardzo skąpego  
w yw iadu  wiadom o, że dziecko od dwóch m iesięcy kasłało, od dwóch tygodni miało  
stany podgorączkowe, przy płaczu sztywniało, miało drżenia rączek i nóżek. 
Chłopiec sam odzielnie  nigdy nie chodził, od dwóch tygodni wcale nie wstaw ał.  
Starsze trzyletnie dziecko n ie  chodzi również.

Chłopiec został przyjęty na Oddział w  stanie agonalnym z objawami obu
stronnego zapalenia płuc. W badaniu neurologicznym zaznaczono jedynie brak reak
cji źrenic na św iatło , w zm ożenie napięcia mięśniowego w  kończynach górnych  
i osłabienie napięcia w  kończynach dolnych. Rozpoznanie kliniczne: Pneumonitis  
bilateralis. Insuff ic ien tia  c irculatoria et respiratoria. Sepsis suspecta. O bserva t io  
incom pleta . S ta tu s  agonalis. Encephali tis.

Na sekcji ogólnej (dr A. Malinowska) stwierdzono obustronne 
wieloogniskowe zapalenie płuc oraz zwyrodnienie tłuszczowe wątroby. 
Sekcja mózgu (Zakład Neuropatologii PAN, n r  208/62). Mózg mały,
o drobnych, ale prawidłowo wykształconych zawojach. Opony na skle-

http://rcin.org.pl



144 I. Zelman i współpr.

pistości, zwłaszcza w obrębie bieguna i płata potylicznego obrzękłe 
i lekko zmleczałe. Naczynia opon mocno nastrzyknięte krwią. Na prze
krojach czołowych uderza zmiana zabarwienia i wyraźne, ale nierówno
mierne zwiększenie spoistości istoty białej. Zabarwienie istoty białej 
wahało się od dominującego na ogół odcieniu szarawego aż do szkliście 
perłowego i obejmowało, z w yjątkiem  pewnych partii U-włókien, całą 
istotę białą półkul mózgowych wraz z układami spoidłowymi i nerwem 
wzrokowym, układy długich dróg pnia oraz istotę białą móżdżku. 
Dodatkowo stwierdzono obustronnie, na wysokości w pełni rozwiniętych 
zwojów podstawy i wzgórza wyraźne zmiany martwicze w obrębie 
torebki wewnętrznej. Rozpoznanie makroskopowe: Sclerosis diffusa
cerebri.

B a d a n i e  m i k r o s k o p o w e .  Do badania m ikroskopowego pobrano m a
teria ł ze w szystkich okolic kory oraz istoty białej, skrawki ze zw ojów  podstawy, 
pnia mózgowego i móżdżku. Technika częściowo mrozikowa, częściowo parafinowa. 
Metody barwienia: hematoksylina-eozyna, Heidenhain, Kanzler-Arendt, van Gieson, 
Sudan III, Cajan, B ielschowsky oraz reakcja PAS, z Sudanem czarnym B i czernią 
am idową 10 B.

T o p o g r a f i a  p r o c e s u .  W preparatach barwionych metodą 
Heidenhaina stwierdzono na wszystkich poziomach rozlane uszkodzenie 
układu mielinowego (rye. 1), którego stopień jest trudny  do oceny, ze 
względu na niezakończony jeszcze proces mielinizacji. W tej sytuacji 
właściwie trudno jest mówić nie tylko o prawidłowo wyglądających 

obszarach, ale nawet o prawidłowo wyglądających elementach. 
W osiach zawojów, miejscami podkorowo, czasami także w partiach dalej 
położonych od kory widoczne są mniej lub bardziej liczne skupienia 
włókien występujących w postaci cieni lub nierównych i obrzękłych 
fragmentów. W partiach środkowych i przykomorowych przeważa typ 
całkowitej dezintegracji osłonek, ten sam charakter uszkodzenia obser
wuje się na wszystkich poziomach w obrębie dróg wzrokowych, także 
w  polach dróg piramidowych, natomiast w móżdżku i jego połączeniach 
rozpad ma mniej jednolity charakter. Towarzyszy mu, widoczny na 
preparatach barwionych metodą Kanzler-Arendta, obfity rozplem włó- 
kienek glejowych (ryc. 2). Nieliczne astrocyty włókienkotwórcze spotyka 
się jedynie w okolicach podkomorowych. Natomiast w  barwieniu metodą 
Cajala obserwowano na pograniczu pól demielinizacji obfity rozplem 
astrocytów, tworzących jakoby barierę pomiędzy polem rozpadu i tkanką 
nie objętą procesem (ryc. 3). Materiał sudanofilny reprezentow any był 
tylko przez niewielkie przynaczyniowe skupienia makrofagów obłado
wanych tłuszczem, nie pozostających w żadnym stosunku ilościowym 
do stopnia uszkodzenia mieliny.

S t r u k t u r a  p r o c e s u .  Proces charakteryzuje: 1) obecność pato- 
.gnomonicznych, dla leukodystrofii Krabbego, komórek globoidalnych,
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2) rozplem gleju komórkowego, w którym  udział biorą astrocyty pro
gresyw ne i tuczne, mikroglej w postaci żernej i pałeczkowaty oraz oligo- 
dendrocyty, 3) obecność nacieków zapalnych głównie limfocytarnych, 
niekiedy z domieszką .makrofagów i pojedynczych komórek plazma- 
tycznych, 4) występowanie pól bezodczynowej m artwicy oraz gąbczastych 
przerzedzeń tkanki, 5) towarzyszą im zmiany w parenchymie nerwowej 
w  postaci rozległego, proporcjonalnego do stopnia uszkodzenia mieliny, 
rozpadu włókien osiowych w istocie białej oraz rozlanych ubytków 
i uszkodzeń komórkowych w formacjach szarych.

Obraz morfologiczny pól objętych rozpadem nie jest jednolity. Różni 
się on zarówno stopniem zagęszczenia elementów komórkowych i ich 
w zajem nym  stosunkiem, jak również obrazem nacieków okołonaczy- 
niowych.

W osiach zawojów i podkorowo, to jest w obszarach, które wydają 
się odpowiadać polom najpóźniej dotkniętym  przez proces uszkadzający, 
obserwuje się obfity rozplem wszystkich elementów gleju komórkowego 
z licznie reprezentowanymi progresywnymi i tucznymi astrocytami 
oraz glejem pałeczkowatym. Wśród nich pojawiają się początkowo 
pojedynczo, w miarę posuwania się w kierunku układu komorowego 
coraz bardziej licznie, duże okrągłe komórki o jasnej protoplazmie 
i 1— 2 przeważnie wydłużonych, położonych na obwodzie komórki 
jądrach. Występują one luźno w tkance, bez tworzenia zagęszczeń 
okołonaczyniowych. W miarę zwiększania się liczby tych elementów, 
(miejscami dominujących, wraz z tucznym  astroglejem), w obrazie 
mikroskopowym, pojawia się ich większe zróżnicowanie morfologiczne 
wraz z tendencją do skupiania się przy naczyniach. Początkowo można 
obserwować wśród dość jednorodnych komórek pojedyncze egzemplarze, 
przewyższające je wielkością i ilością jąder, niekiedy odmiennego 
kształtu. Liczba tych komórek stopniowo się zwiększa, podczas gdy 
opisane poprzednio elementy w ystępują mniej obficie, podobnie zresztą 
jak  astrocyty, mikroglej i oligodendrocyty. W polach sprawiających 
wrażenie najstarszych można obserwować największy polimorfizm ko
mórkowy i s truktura lny  elementów globoidalnych. W ystępują one bądź 
to wolno w tkance (ryc. 4), bądź w postaci pasm przebiegających między 
pęczkami włókien nerwowych. Tworzą one typowe układy morwowate 
(ryc. 5), i naciekają dookoła kapilarów i drobnych naczyń (ryc. 6). 
Spotkać je można również wśród komórek zapalnych, wokół większych 
naczyń. Komórki globoidalne m ają czasami kształt okrągły i przed
stawiają jak gdyby bardziej okazałe egzemplarze, poprzednio tak licznie 
występujących komórek różniąc się od nich przede wszystkim bardziej 
eozynofilną protoplazmą. Inne są nieregularne, ze zmienną ilością 
i zmiennym ułożeniem jąder jasnych, albo też hiperchromatynowych

10
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i wyraźnie różowym ciałem komórkowym. Czasami w  ich protoplazmie 
można obserwować przejaśnienia lub tworzące się wodniczki. Spotyka 
się pola przerzedzeń komórkowych w zakresie wszystkich elementów 
glejowych z pojedynczymi tylko, leżącymi przeważnie luźno w tkance, 
komórkami globoidalnymi (odpowiednik bliznowatej części ogniska w cho
robie Schildera?). Komórek globoidalnych nie obserwowano nigdzie 
w korze, a w okolicach przykomorowych nie przekraczały one warstw y 
gleju podwyściółkowego. Najbardziej reprezentatyw ne i najbogatsze ich 
układy występowały: w spoidle wielkim i rozbiegu spoidła, w paśmie 
wzrokowym i okolicy wzrokowej, w  torebce wewnętrznej, w ramionach 
mostu i ogniskowo w centrum ovale.

Na obraz nacieków przynaczyniowych, obok komórek globoidalnych, 
składały się: pobudzone komórki przydanki, limfocyty, pojedyncze ko
mórki plazmatyczne i nieliczne makrofagi. Nacieki limfocytarne składa
jące się przeważnie z kilkunastu komórek, rzadziej obfitsze, występo
wały w polach największych zagęszczeń komórkowych, ustępując później 
miejsca przeważającym elementom globoidalnym i komórkom histo- 
cytarnym. W polach, w obrębie k tórych uszkodzeniu mieliny towarzy
szył rozpad tkanki, nacieki zapalne były obfitsze, a ilość m akrofagów 
większa.

Pośród uszkodzeń parenchy.malnych, poza bardzo dużymi ubytkam i 
komórkowymi w  korze wszystkich okolic z um iarkowanym  rozplemem 
gleju komórkowego, na specjalne podkreślenie zasługuje dosyć rozległy 
zanik warstwy ziarnistej móżdżku ze względnie dobrze u trzym aną 
w arstw ą komórek Purkinjego oraz prawie całkowite wypadnięcie 
neuronów jądra zębatego; wybitne ubytki komórkowe w oliwach 
i w ugrupowaniach jąder własnych mostu.

W oponach i ścianach naczyń stwierdzono wyraźny rozplem włókien 
srebrochłonnych i kolagenowych oraz zagęszczenie elementów kom ór
kowych. Zarówno śródbłonki, jak  i komórki przydanki wykazywały 
cechy pobudzenia i obrzęk.

Produkty  nieprawidłowego rozpadu mieliny, gromadzące się w ko
mórkach globoidalnych i glejowych, są niesudanofilne i m ają charak ter 
glikolipidu związanego z białkiem. Interesującą rzeczą, jaką mogliśmy 
stwierdzić w tym  przypadku, była obecność substancji dających do
datnią reakcję PAS i z Sudanem czarnym B w komórkach Purkinjego 
w móżdżku *.

P r z y p a d e k  2. Chłopczyk 9-m iesięczny przebywał od dnia 21.VII. do
16.VIII.1962 r. na Oddziale Neurologii Dziecięcej AM w  Gdańsku. Drugie dziecko  

v zdrowych i niespokrewnionych rodziców, z prawidłowej ciąży i porodu. Przez

* Pełne opracowanie histochemiczne obu przypadków będzie przedm iotem  
oddzielnej pracy.
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pierwsze pół roku rozwijał się prawidłowo. Od 6 miesiąca życia dziecko przestało  
in teresow ać się otoczeniem, ciągle płakało, pojawiły się napady drgawkowe  
w ystępujące  przez okres 2V2 m iesiąca prawie codziennie, czasem kilkakrotnie  
w  ciągu dnia i utrzymujące się stale stany podgorączkowe. Dziecko początkowo  
leczono z powodu tężyczki. Następnie przebywało ono z powodu zapalenia płuc  
i zapalenia jamy ustnej w  Szpitalu w  Słupsku, skąd przeniesione zostało do 
K liniki Neurologii Dziecięcej w  Gdańsku z rozpoznaniem: Encephali tis.  E n tero 
colitis. Bronchitis  acuta.

Przy przyjęciu na Oddział dziecko znajdowało się w  stanie ogólnym ciężkim,  
niespokojne, krzyczy, leży w ygięte  łukiem z głową wykręconą w  prawo. Nie  
reaguje na bodźce wzrokowe, natomiast w ydaje się, że zwraca oczy w  stronę  
dźwięku. Stan neurologiczny: źrenice bardzo wąskie, nie reagują na światło, 
oczopląs, gałek ocznych nie doprowadza do kątów zewnętrznych. Dno oczu: 
zanik tarczy nerwów wzrokowych. Kończyny górne — przedmiotu włożonego  
do ręki nie utrzymuje, napięcie m ięśniow e wzmożone, odruchy bardzo żywe, prawe  
żywsze od lewych. Objaw Moro zaznaczony. Objaw Magnusa de Kleina występuje  
przy skręcie głowy w  prawo. W kończynach dolnych napięcie prawidłowe, odruchy  
kolanowe i skokowe słabe, równe. Objaw Rossolimo obustronnie dodatni. Objaw  
chw ytny ujemny.

B a d a n i a  d o d a t k o w e :  leukocytoza 10.400. Płyn m ózgowo-rdzeniowy:
pleocytoza 0 ,  białko 2,1 %o, odczyny Nonne-Apelta, Weichbrodta i P andy’ego + ++. 
Odczyny kiłowe w e  krwi i w  płynie m ózgow o-rdzeniowym  ujemne. Rtg czaszki 
prawidłowy. Zdjęcie poodmowe czaszki w ykazało symetryczne poszerzenie komór  
bocznych i komory III z dobrze widocznym wodociągiem Sylviusza i dużą ilością  
powietrza w  zbiornikach podstawy mózgu. Komora IV nie w ypełnia się. Podczas  
pobytu w  Klinice dołączyła się biegunka i utrzym ywało zapalenie płuc, co stało  
się bezpośrednią przyczyną zejścia śmiertelnego.

Warto wspomnieć, że starsza siostra pacjenta, w  wieku 4,5 miesięcy, prze
bywała w  Szpitalu w  Słupsku z biegunką, wymiotami, ogólnym niepokojem
i sztywnieniem  oraz wzmożonym napięciem mięśniowym . Podobnie jak u brata  
stwierdzono i u niej objawy zaniku nerw ów  w zrokowych oraz rozszczepienie  
białkowo-kom órkowe w  płynie m ózgowo-rdzeniowym .

B a d a n i e  a n a t o m o p a t o l o g i c z n e  (prot. sekcji 524/62. 
Dr J. Borowska-Lehman. Uwzględniono jedynie najistotniejsze zmiany). 
Makroskopowo rozpoznano zlewne placikowe zapalenie płuc, częściowo 
przechodzące w ropne po stronie prawej oraz rozproszone ogniska 
zapalne po stronie lewej, wczesne zapalenie włóknikowo-ropne opłucnej 
prawej, rozedmę przednich partii płuc, rozlane stłuszczenie wątroby, 
zapalenie obu uszu środkowych oraz przewlekłe obrzmienie śledziony.

Pobrane do badania skrawki utrwalono w formalinie, barwiono 
hematoksyliną-eozyną, metodą PAS w modyfikacji Mac Manusa i na 
prątki metodą Kinyouna.

B a d a n i e m  m i k r o s k o p o w y m  stwierdzono: w płucach oprócz 
ognisk zapalenia płacikowego ropnego z tworzeniem się ropni, ogniska 
grzyba Candida albicans. W innych częściach płuc (w miejscu odległym 
od wyżej opisanych zmian) znaleziono duże ogniska śródmiąższowego 
zapalenia z bardzo licznymi komórkami olbrzymimi w świetle i w ścia
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nie pęcherzyków płucnych, z niewielką domieszką komórek limfo- 
i plazmatycznych. Komórki olbrzymie częściowo przypominały swym 
kształtem i wielkością komórki globoidalne (ryc. 7), częściowo zaś miały 
charak ter komórek olbrzymich ciała obcego typu Langhansa (ryc. 8). 
W ogniskach tych nie było martwicy, nie stwierdzono w nich grzybów 
ani bakterii. Podobne, jednak znacznie mniejsze, skupienia komórek 
olbrzymich kilkujądrowych znaleziono w kanalikach nerkowych. W świe
tle kanalików stwierdzono ponadto złogi wapnia oraz ogniskową 
martwicę śródbłonków. W pozostałych narządach: odczynowe zapalenie 
mięśnia sercowego i wątroby oraz drobne ogniska m artw icy grudek 
Malpighiego w śledzionie.

Badanie makroskopowe mózgu. (Zakład Neuropatologii PAN, Nr 
211/62). Mózg o ciężarze 630 g, symetryczny, bardzo twardy. Opony 
miękkie galaretowato obrzękłe, zakręty dość wąskie, spłaszczone. Na 
przekrojach czołowych uderza całkowite odbarwienie istoty białej za
równo w obrębie półkul, jak również w pniu i móżdżku. Wąskie pasemko 
prawidłowo wyglądającej tkanki podkreśla rysunek kory. Spoistość 
zmienionych okolic jest wybitnie wzmożona, przypominająca chrząstkę. 
Kora wąska, gdzieniegdzie oddzielająca się od istoty białej. Istota biała
0 odcieniu wahającym  się od szaroróżowego do białoszarego miejscami 
zapada się. Układ komorowy w całości poszerzony. Rysunek zwojów 
podstawy oraz s truk tu r  anatomicznych w obrębie pnia mózgowego
1 móżdżku zatarty. Rozpoznanie makroskopowe: Sclerosis diffusa cerebri 
probabiliter leucodystrophia.

Badanie mikroskopowe. Do badania pobrano skrawki z okolicy czołowej, 
ciem ieniowej, skroniowej i potylicznej, obejm ujące korę i istotę białą oraz 
zwoje podstawy, skrawki z pnia mózgowego, móżdżku i rdzenia szyjnego. 
Technika i metody barwienia jak w  poprzednim przypadku.

W preparatach barwionych metodą Heidenhaina stwierdzono roz
lane uszkodzenie układu mielinowego w istocie białej półkuli, pnia 
mózgowego, móżdżku i rdzenia. W porównaniu jednak z poprzednim 
przypadkiem ilość zachowanych włókien — nieproporcjonalnie większa. 
Również i tutaj uderza wyraźna nieprawidłowość zachowanych osłonek, 
zarówno odnośnie w przebiegu włókien, jak i ich wyglądu. Polom demie- 
linizacji odpowiada w barwieniu metodą Kanzler-A rendta silnie roz
winięta glejoza włókienkowa, której zasięg wydaje się jednak prze
kraczać obszar uszkodzenia mieliny. Rozplem włókien glejowych, a także 
komórek włókienkotwórczych obserwuje się również w dolnych w ar
stwach kory, o większym nasileniu w okolicy podoponowej, skąd prze
chodzi aż na II, III warstwę i w okolicy przykomorowej. W móżdżku 
wnika w obręb warstw y ziarnistej, miejscami tworzy wyraźne zagę
szczenie w warstwie komórek Purkinjego, widoczny jest także w w ar
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stwie drobinowej. W obrębie pnia mózgowego przechodzi na obszary 
ugrupowań jądrowych, ale w układach włókien wyraźnie się zwiększa. 
Rozpad mieliny nie prowadzi do powstania tłuszczów obojętnych; m a
teriał sudanofilny reprezentowany jest tylko przez skąpą ilość przy- 
naczyniowych makrofagów.

Najciekawszy niewątpliwie obraz obserwuje się w barwieniu hem a- 
toksyliną-eozyną. W polach rozpadu uderza olbrzymi rozplem elem en
tów komórkowych, na który składają się jedno- i wielojądrzaste gemi- 
stocyty, komórki oligodendrogleju, glej pałeczkowaty, komórki wrze
cionowate podobne do spongioblastów oraz typowe elementy globoi- 
dalne. Spotyka się również mniej lub bardziej licznie komórki olbrzymie, 
wielojądrzaste, silnie hiperchromatyczne, przypominające komórki 
olbrzymie w procesach nowotworowych. Rozplem elementów komórko
wych ma miejscami charakter tak żywiołowy, że nie pozwala zupełnie 
na ocenę poszczególnych elementów, uderza tu jedynie olbrzymi poli
morfizm jądrowy. Na obwodzie takich pól komórki rozsiane są rzadziej 
i dopiero tutaj można wyróżnić pojedyncze elementy (ryc. 9). Nacieki 
okołonaczyniowe są niezwykle obfite. Niekiedy mają one charakter 
typowych ,,m ufek” limfocytarnych, częściej jednak składają się na nie 
elem enty naczyniopochodne i glejowe, przechodzące nieostro w pole 
rozlanego rozplemu komórkowego. W obszarach o wybitnej proliferacji 
komórkowej spotyka się również leżące śródtkankowo gniazda glejowo- 
mezodermalnych zagęszczeń, nadających obrazowi charakter procesu 
granulomatycznego. Największe natężenie tych odczynów obserwuje się 
w przykomorowych i środkowych częściach istoty białej płata ciemie
niowego i potylicznego, mniejsze w okolicy czołowej i skroniowej. P ro 
ces słabnie stopniowo ku obwodowi z najmniejszymi zmianami w osiach 
zawojów i podkorowo. Wyraźnie dotknięte są obie torebki wewnętrzne 
i tractus opticus. W móżdżku proces jest mniej nasilony, zdecydowanie 
oszczędza nakrywkę mostu i okolice ugrupowań jądrowych górnej części 
opuszki, natomiast w części podstawnej mostu przechodzi na obszar 
jąder własnych, podobnie postępuje w  rdzeniu przedłużonym oliwy, 
a w jego dolnym odcinku zajm uje skrzyżowanie piramid, pozostawiając 
na tym poziomie prawie nietknięte powrózki.

Na specjalne podkreślenie zasługuje udział formacji szarych w pro 
cesie. W korze ubytki parenchym alne są niesłychanie rozległe i obej
m ują poza warstwami zwojowymi również warstw y ziarniste. Bogaty 
rozplem elementów glejowych, zwłaszcza w dolnych warstwach kory, 
zaciera miejscami jej s truk tu rę  warstwową. W ybitnemu uszkodzeniu 
uległy komórki jądra zębatego, jąder własnych mostu i komórki oliwy. 
Kora móżdżku przedstawia obraz rozlanego, ale nieregularnego zaniku 
z widocznymi w warstwie ziarnistej pojedynczymi komórkami globoi-
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dalnymi. Komórki Purkinjego nieznacznie przerzedzone są wyraźnie 
zmienione homogenizacyjnie. W istocie białej wszystkich okolic spotyka 
się pola gąbczastych przerzedzeń tkanki osiągających miejscami cha
rak te r  całkowitego rozluźnienia podłoża.

OMÓWIENIE

Rozpoznanie morfologiczne w obu przypadkach nie budzi żadnych 
wątpliwości diagnostycznych. Oba reprezentują  typ rozlanej demielini- 
zacji, obejmującej całą istotę białą, z bogatym rozplemem gleju włókien- 
kowego kwalifikującym je do grupy procesów, ujmowanych ogólną 
nazwą stwardnienia rozlanego mózgu. Z grupy tej obejmującej począt
kowo różnorodne postacie chorobowe wyodrębnione zostały leukody- 
strofie, jako schorzenia zwyrodnieniowe, endogenne, których dalsza 
klasyfikacja uw arunkowana jest wiekiem, rodzinnością występowania 
oraz charakterem  produktów rozpadu mieliny (Poser, van Bogaert 1956).
0  przynależności do leukodystrofii typu  Krabbego decyduje obecność 
kom órek globoidalnych (Krabbe 1816, Collier i Greenfield 1924) 
spichrzających wraz z glejem komórkowym gromadzące się w przebiegu 
nieprawidłowego rozpadu mieliny produkty o własnościach zbliżonych 
do cerebrozydów (Blackwood i Cumings 1954, Diezel 1957, Seitelberger 
I960, Norman, Oppenheimer i Tingey 1961). Stwierdzona obecność gli
kolipidu w komórkach Purkinjego sugeruje możliwość udziału neuro
nów w procesie. Stanowiłoby to pewnego rodzaju analogię do obrazów 
spotykanych w grupie leukodystrofii m etachromatycznej m. in. przez 
Scholza (1925), van Bogaerta i Dewulfa (1939), Normana (1947), Braina
1 Greenfielda (1950), Osetowską i Zelman (1962). Poser (1961) zalicza 
grupę leukodystrofii do procesów dysmielinogennych, to jest związa
nych z nieprawidłowym powstawaniem mieliny, w odróżnieniu od 
procesów demielinizacyjnych, uszkadzających pierwotnie prawidłową 
osłonkę. Za przyjęciem tej koncepcji przemawiałby początek choroby 
w pierwszych dwóch latach życia, to jest jeszcze w okresie mielinizo- 
wania się szlaków, jak również i obecność włókien o nieprawidłowym 
wyglądzie i przebiegu.

Interesującym  i wciąż jeszcze ostatecznie nie wyjaśnionym  proble
m em  jest obecność wielojądrzastych komórek olbrzymich w narządach 
(płuca, nerki, śledziona). Zwracali na nie uwagę Norman, Hager
i Oehlert (1958), Born (1956), w piśmiennictwie polskim Boj i K am iń
ski (1960). Born w swoim przypadku stwierdził je jedynie w płucach
i traktow ał jako komórki olbrzymie ciał obcych (zachłystowe zapalenie 
płuc). Natomiast Hager i Oehlert zastanawiają się, czy nie są one obja
wem uogólnienia się procesu natu ry  metabolicznej. W naszym przy
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pad k u  obecność komórek olbrzymich w płucach i nerkach wydaje się 
być sprawą odrębną i wcześniejszą, w stosunku do zmian ropno-grzy- 
biczych w płucach i do końcowej fazy posocznico-ropnicy. W naszej 
obserw acji warto niewątpliwie zwrócić uwagę na dwa w arianty m orfo
logiczne, wywodzące się ze wspólnego źródła endogennie uw arunko
wanego zaburzenia o typie enzymopatii, uszkadzającego pierwotnie p ra 
w idłowy proces przemiany mielinowej.

W pierwszym przypadku rozpad mieliny wywołuje, proporcjonalne 
■do stopnia natężenia procesu, reakcje glejowe i mezodermalne, pozwa
lając prześledzić fazowość przebiegu i drogę ewolucyjną komórek glo- 
boidalnych od stosunkowo jednorodnych form poprzez bardziej zróż
nicowane morfologicznie elementy, aż do występowania wyjątkowo 
reprezentatyw nych postaci i układów komórkowych. W odniesieniu do 
tego przypadku da się niewątpliwie zastosować schematyczny podział 
D ’Agostino i wsp. (1963) na: stadia wczesne, zaawansowane, późne
i  końcowe, dające się prześledzić w obrazie mikroskopowym.

W drugiej obserwacji odczyn glejowo-mezodermalny zdecydowanie 
dom inuje nad rozpadem, przekracza wyraźnie granice procesu reak tyw 
nego i ma charakter niemal blastomatyczny.

Oddzielenie leukodystrofii Krabbego od procesów blastomatycznych 
zostało dokonane już w pierwszej obserwacji (Krabbe) i potwierdzone 
później przez Hallervordena (1948 —  cyt. za pracą z 1957). W lite ra 
turze światowej opisano kilka przypadków, w których rozplem ko
m órkowy przekraczał granice reakcji odczynowych. Należą do nich 
obserwacje Einersona, Neela i S tröm grena (1944), Scherera (1938), Ose- 
towskiej i wsp. (1960), i de Vriesa (1958). Wobec istniejącego podobień
stw a morfologicznego i strukturalnego do obrazów spotykanych w pro 
cesach nowotworowych de Vries, dla odróżnienia podwójnego charak 
teru  tego zjawiska, wyodrębnił dwa typy reakcji: gliomatyczną i glio- 
blastomatyczną. W procesie gliomatycznym występują postacie bardziej 
dojrzałe i bardziej hiperplastyczne, pojawiają się one na skutek draż
niącego działania produktów rozpadu i ewoluują w zwykłą bliznowatą 
glejozę włóknistą. Jako cechy postaci blastomatycznej podaje się, poza 
stopniem rozplemu glejowego, przekraczającym granice procesu odczy
nowego i polimorfizmem jądrowym  wraz z obecnością postaci mniej 
dojrzałych, występowanie tych form poza polami rozpadu.

W naszym przypadku odczyn glejowo-mezodermalny jest niezwykle 
żywiołowy i w obrazie komórkowym nie pozbawiony cech blastoma
tycznych. Jednak dyskretne, ale wyraźnie zaznaczone powiązania topo
graficzne sugerują bezpośredni związek tego rozplemu z toczącym sią 
procesem podstawowym. Postacie glejowe, występujące poza polami 
rozpadu, nie wykazują nietypowości ani nadmiernej hiperplazji.
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Zatem  o ukształtowaniu się obrazu morfologicznego w leukodystrofii 
Krabbego, poza zasadniczym czynnikiem patogenetycznym natury  m e
tabolicznej, decydują indywidualne właściwości ośrodkowego układu 
nerwowego, w arunkujące spokojny albo też bardzo burzliwy charakter 
procesu odczynowego.

H. B. 3e^bMaH, f l .  BopoBCKa-JIeMaH, JX. MapKeBHH, 3. /Ih k ob h h , MajiHHOBCKa

M O P O O / l O r H M E C K H E  P A 3 J 1 H M H H  B  ß E T C K O F I  O O P M E  J I E H K O ß H C T P O O H H

THnA KPABBE

Coflep)KaHHe

ripHBeAeHbi A sa  c j iy n a a  äctckoh (Jjop.Mb! JieHKO,HHCTpoc})HH Tima K p a ó ó e .  I lep B b m  

c j iy iiaH KacaeTCfl 20 t h  MecHHHoro peßeHKa, KOTopbiii yM e p  n o c n e  HecKo.ibKowacoBoro  

Haß.THDÄeHHH B IleAHaTpHHeCKOH K^lHHHKe JIlOB^HHCKOrO Me£HHCTHTyTa. y  B T O p o ro  

9 - t h  MecHWHoro pefieHKa, ot pojkäghhh pa3BHBaioineroca HopMajihiio,  b 6 - tom M ecaue  

> k h 3h h  noHBHjiacb anaTHfl,  imaKCHBOCTb, noHBHjiHCb c y Ä o p o r H ,  nocTeneH HO H a p a c T a -  

jomnfi nOBbimeHHbIM TOHyC B KOHCIHOCTHX H aTpo4>HH 3pHTejIbHb!X HepBOB. C r a p m a a  

cecT pa óojibHoro yMepjia b B03pacTe 4V2 Mecnua nocjie  3-MecHMHoro ^ rocnmajibHoro 
HaöjuoÄCHHa c  hb^ chuhmh  o ó iu e r o  pa3jipa*eHHH noBbiineHHoro Mbime^Horo TOHyca, 

PHTHä HOCTH H aTpO(f)HH 3pHTe.1bHbIX HepBOB.

H e n p o n a m n o n m e c K o e  HCCjie^oBauHe o6Hapy>KHjio b npe^cTaB/iCH Hbix  c j i y w a a x  a h (J) 

4>y3ribiH AeMH3jiH3auH0HHbiii n p o u e c c ,  oxB3ThiBaioiii ,HH n o'iT H  B ce  6 e j i o e  Bem ecTBO  

M 0 3 i a ,  M03>KeHKa a  T a io n e  cncTeMbi bo jiokoh  b  cTBOjie, c  oóiuHpHOH n poj iH cfjepauH eit  

THeBOH TKaHH B cöJ iacT H x noBpe>KÄeHHH MH3JTHH3 3aHHC.nHK)iueH e e  K r p y n n e  pOCJlH- 

H or o  CKjie p03a M 03ra .  P a c n a a  m h 3jih ha hochji HenpaBHjibHbiH x a p a i v r e p ,  cynaHOcJwjibHbiK  

M a T e p n a j i  p e n p e 3 e H T n p o B a j i c a  TOJibKO BecbMa He6o.nbUJHM kcwihmcctbom OKOJiococyAHCTbix 

M aK po(|)aroB .  B  Ä Byx c .n y n a n x  6bi;iH oÓ H a p y w eH b i  MnoroHHCJieHHbie naiorHOMOHH^ecKHe  

r j ioß oH Ä a^ b H b ie  K,neTKH: OTÄejihHO p a c c e f l m i b i e  b TKaHH, r p y n n n p y i o i u H e c H  b o ko jio-

COCyaHCTblX TeppHTOpHHX H (J)OpMHpyiOlUHe THnUHHbie me.HKOBHUeBHJJ.Hbie KOH(j)Hrypau,HH.

B npeACTaB/ieHHbix cjiy^aflx o^HaKO naómonajuiCb 3aMeTHbie pa3JiHHHH b hh tch - 

CH6HOCTH rjineBbix H Me30flepMajibHbix peaKUHH, npe^CTaBjiHji ÄBa pa3Hbie Mopc{)o;iorH- 

MecKne BapnaHTbi npouecca. B nepBOM npojincJjepaUHn K.neTOUHOH fjihh  h b oc na ;iHTe;i fa

na h Me30AepMa^bHan peaKUHH 6h jih  nponopunoHajibHbi k  creneHH noBpe>K,neHHH mhs- 

wiHHa. M o *  ho 6bi.no npocjie^HTb (J>a30B0CTb npouecca h 3bojkouhio ivio6oH,na.nbHbix 

KJieroK o t  (f>opM oTHOCHTejibHo oAHopoÄHbix, nepe3 6ojiee ÄHcfxfjepeHUHpoBaHHbie Mop- 

(J)OJiorH‘iecKHe 3/ieMenTbi BnjioTb no BecbMa penpe3eHTaTHBHbix h o c to h h u x  $opM  

u CHCTeM. Bo BTopoM HaöjiiOijeHHH rjiHeB0-Me30flepMajibiiaH peaKUHH pe3KO äomhhh- 

poBajia Ha^ pacnaaoM, 3aMeTH0 npeßocxoAH^ npe^ejibi cuMmoMaTH^ecKoń peaKUHH 

H OTJiHMajicH no^TH f),T3CTOMaTHiiecKHM xapaKTepoM.

3 t h  3aMeTHbie pa3JiHWHH yKa3biBa i o t  Ha t o ,  h t o  KpoMe o c h o b h o i o  naT oreH era^ ecK oro  

({jaKTopa M eT a6oj iH ' iecK oro  xapaKTepa Ha KOHCTpyKUHK) MopcJjojiorn^ecKon KapTHHbr 

HMeiOT p e m a io L u e e  BJiiiflHHe HHÄHBHiiyajibHbie ocoß eH H ocT H  u eH T p a.ib H ofi  h c d b h o h  c h c -  

TeMbi, oóycjiOBJiHBaiomne cnoKoiiHoe HjiH-łKe oneHb 6 y p n o e  T e^ enue peaKTHBHoro n p o 

u e c c a .
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I. B. Zelman, J. Borowska-Lehman, D. Markiewicz, E. Jankowicz, J. M alinowska  

MORPHOLOGIC DIFFERENCES IN K R A BBE’S INFANTILE LEUCODYSTROPHY

S u m m a ry

T w o cases of Krabbe’s infantile leucodystrophy are reported.
1 case. The illness affected a 20-m onth-old boy, who died a few  hours after  

admission to the Pediatrics Department of the Medical Academy in Lublin.
2 case. Nine-m onth-old  boy, w ho developed w ell  at first, and at the age  

of 6 months became apathetic, cried and hat epileptic seizures. Neurological 
exam ination revealed increased rigidity of all the limbs and bilateral optic nerve  
atrophy.

The older sister of the patient died earlier at the age of 4V2 months after  
3 m onths observation in the hospital. She w as restless and rigid. There w as  
Increased muscular tension and bilateral optic nerve atrophy.

In both cases neuropathologic exam ination  revealed diffuse dem yelination  
w hich affected almost the w hole w hite  matter of the brain, cerebellum and 
brainstem. Abundant proliferation of glial fibers in the areas of injured m yelin  
qualifies the disease into the group of diffuse cerebral sclerosis. Destruction of 
m yelin  had an abnormal character, sudnophilic material was found only in som e  

perivascular macrophages.
In both cases many globoid cells characteristic of Krabbe’s leucodystrophy  

were found. They were scattered freely  in tissue or were gathered in perivascular  
clusters or in typical mulberry formations.

The cases varied as to intensity of glial and mesodermal reactions, representing  
two morphologic variants of the process. In first case proliferation of glial cells  
and inflamm atory reaction of mesodermal tissue were proportional to the m yelin  
destruction. It was to trace the phasic progress of the disease and evolutional  
of the globoid cells from simple to m orphologically differentiated forms of cells  
and cell types.

In the second case the g lial-m esoderm al reaction dominated over the destruc
tion of myelin, exeding the limits of sym ptomatic reaction and possesed a lm ost  
blastomatic features.

The distinct differences betw een these two cases appear to indicate that 
the developm ent of the morphologic pattern is governed — apart from the basic  
metabolic pathogenetic factor — by individual properties of the central nervous  
system  responsible for the mild or v io lent character of the reaction.
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Rye. 3.

Rye. 1. Przyp. 1. Rozlana demielinizacja w  istocie białej tylko miejscami oszczę
dzająca U-włókna. Widoczna również martwica w  torebce w ewnętrznej. Heidenhain.

Pow. 3 X.
Fig. 1. Case 1. D iffuse demyelination in w hite  matter. U -fibers are spared in some  

places only. Internal capsule necrosis is present. Heidenhain. Magn. X 3.
Rye. 2. Przyp. 1. Ten sam poziom co na rye. 1. Rozplem włókien glejowych  

w  polach demielinizacji. K anzler-Arendt. Pow. 3 X.
Fig. 2. Case 1. The same level as in Fig. 1. Proliferation of glial fibers in areas 

of demyelination. K anzler-Arendt. Magn. X 3.
Rye. 3. Przyp. 1. Obfity rozplem astrocytów w  okolicy podkorowej. Cajal.

Pow. 220 X.
Fig. 3. Case 1. Abundant astrocytic proliferation in subcortical area. Cajal.

Magn. X 220.http://rcin.org.pl



Rye. 4. Przyp. 1. Komórki globoidalne leżące wolno w  tkance. 
Hematoksylina-eozyna. Pow. 320 X.

Fig. 4. Case 1. Globoid cells lying freely in the tissue. H em atoxylin-eosin .
Magn. X 320.

Rye. 5. Przyp. 1. Typowe układy m orw owate komórek wielojądrzastych w  polu 
starego rozpadu. Hematoksylina-eozyna. Pow. 320 X.

Fig. 5. Case 1. Typical ’’m ulberry” clusters of multinucleated cells in area of 
’’o ld” desintegration. Hem atoxylin-eosin . Magn. X 320.
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Rye. 6. Przyp. 1. Przy rozwidleniu naczynia widoczne wielojądrzaste komórki 
naciekające jego ścianę. Hematoksylina-eozyna. Pow. 320 X.

Fig. 6. Case 1. Multinucleated cells infiltrating the w all of the vessel near its 
branching. Hem atoxylin-eosin . Magn. X 320.

Rye. 7. Przyp. 2. Wielojądrzaste komórki olbrzymie w  płucach. H em atoksylina-
-eozyna. Pow. 240 X.

Fig. 7. Case 2. Multinucleated giant cells in lung tissue. H em atoxylin-eosin .
Magn. X 240.
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Rye.  8. Przyp. 2. Okołonaczyniowe i śródtkankowe gniazda glejowo-m ezoderm al-  
nych zagęszczeń. Widoczne również komórki globoidalne w  polu olbrzymiego  

rozplemu komórkowego. Hem atoksylina-eozyna. Pow. 125 X.
Fig. 8. Case 2. Perivascular and interstitial nests of glio-m esoderm al proliferation  
w ith  globoid cells present in a field of im m ense cellular proliferation. 

H em atoxylin-eosin . Magn. X 125.
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Rye.  9. W przerzedzonej w arstw ie ziarnistej móżdżku widoczna pojedyncza  
komórka globoidalna. Hematoksylina-eozyna. Pow. 220 X.

Fig. 9. Case 2. S ingle globoid cell in rarefied granular layer of cerebellum.
H em atoxylin-eosin . Magn. X 320.
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EWA OSETOWSKA

ENCEFALOPATIA-CO

Z Zakładu Neuropatologii P A N  w  Warszawie  
Kierownik: prof. dr E. Osetowska

Uszkodzenie mózgu wywołane przez zatrucie tlenkiem węgla na
leży do stosunkowo dość dobrze poznanych encefalopatii egzogennych. 
Jednak  pomimo częstych śm iertelnych przypadków zaczadzenia i samo
bójczego trucia się gazem świetlnym, opracowania neuropatologiczne 
m ateria łu  mózgowego reprezentowane są wyjątkowo skąpo w piśmien
nictwie polskim. W ynika to prawdopodobnie z faktu, że wszystkie 
„zejścia krym inalne” są, zgodnie z ustawodawstwem polskim, przeka
zywane medycynie sądowej.

W wyniku tej sytuacji polskie piśmiennictwo tego przedmiotu re 
prezentowane jest wyjątkowo ubogo, szczególnie w zestawieniu z piś
m iennictwem  światowym (Pentschew 1958). Nie mam tutaj na myśli 
klinicznych objawów zatrucia. Te ostatnie były bowiem przedmiotem! 
opracowań wielu autorów. Według zestawienia Messinga (1933) zajmo
wali się nimi: Handelsman, Wachholz, Grzywc-Dąbrowski, Biro, M a- 
tecki, Morawiecka, Jermołowicz.

Ostatnio cenną pozycję dorzucił także Chłopicki (1962). Natomiast 
neuropatologia ma do odnotowania tylko 2 przypadki. 1 z roku 1933, 
ogłoszony przez Messinga, 2 przypadek w opublikowanej ostatnio pracy 
W endera (1962), oraz ogłoszoną w piśmiennictwie niemieckim pracę 
Brzezickiego (1930). Luki tej nie wypełnia także neuropatologiczne 
piśmiennictwo podręcznikowe. Opalski w swojej „Histopatologii układu 
nerwowego” (1952) dość pobieżnie prześlizguje się nad uszkodzeniami 
mózgu, wywołanymi przez zatrucie tlenkiem  węgla.

W tej sytuacji wydaje się celowe przedstawienie czytelnikowi pol
skiemu poniższego materiału, obejmującego właściwie całokształt moż
liwych uszkodzeń mózgu pod wpływem  tlenku węgla.

Przypadek 1 przedstawia obraz mieszany, odpowiadający i przebie
gowi podostremu i częściowo rem isyjnem u. Przypadek 2 reprezentu je  
uszkodzenie stosunkowo rzadziej spotykane — mianowicie rozmiękanie
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w  spoidle wielkim obok rozległej demielinizacji. Przypadek 3, należący 
już do dziedziny neuropatologii porównawczej, ukazuje uszkodzenie 
mózgu u kota o ostrym, kilkugodzinnym przebiegu klinicznym. Na 
marginesie tych przypadków omówimy szerzej patomechanizm zatrucia 
CO i jego możliwe odmiany.

P r z y p a d e k  1. Chora H. Z. lat 58 przebywała w  okresie od 16.III. do 
8.IV.1963 na oddziale neurologicznym Szpitala Grochowskiego (ordynator: doc. dr
H. Nielubowiczowa). 17.11.63 chora uległa zaczadzeniu od pieca węglowego. Spała  
w  jednym  pokoju wraz z córką. Następnego dnia znaleziono je obie nieprzytomne. 
Córka zmarła w  ciągu kilku godzin nie odzyskawszy przytomności. Matkę prze
w ieziono do Szpitala W ojewódzkiego w Warszawie, gdzie w  ciągu kilku dni jej 
stan ogólny uległ poprawie. U trzym yw ały  się jednak bóle głowy, zawroty oraz 
amimia. Poprawa ta po pew nym  czasie (około 10 dni) jakby uległa zatrzymaniu. 

P ojaw iły  się nie określone bliżej zaburzenia psychiczne, utrudnienie kontaktu  
z otoczeniem, drżenia parkinsonoidalne. Wobec nasilenia się objawów psycho- 
neurologicznych, chorą przeniesiono do Szpitala Grochowskiego.

S t a n  w  d n i u  p r z y b y c i a :  Chora przytomna, bez kontaktu, poleceń
nie spełnia. Obserwuje się rytmiczne drżenia w  okolicy brody. Dolna gałązka 
nerwu twarzowego po stronie prawej — paretyczna. W kończynach górnych  
stwierdza się wzmożenie napięcia mięśniowego, szczególnie po stronie prawej. 
Odruchy ścięgniste i okostnowe obustronnie bardzo żywe. W obu dłoniach drżenie  
parkinsonoidalne. Odruchy brzuszne zniesione. W kończynach dolnych nie obser
w uje  się ruchów czynnych, napięcie m ięśniow e wzmożone, bardziej po stronie  
prawej. Odruchy ścięgnowe obustronnie bardzo żywe, po prawej dodatni objaw  
Eabińskiego. Innych odchyleń od stanu prawidłowego w  badaniu neurologicznym  
nie stwierdzono. Narządy w ewnętrzne bez uchwytnych zmian. Tętno 76/min. 
Ciśnienie  100/70 mmHg.

W przebiegu obserwacji klinicznej pojawił się narastający niepokój psycho
ruchowy. Drżenia parkinsonoidalne nasilały się, szczególnie w  zakresie prawych  
kończyn i głowy. Pojawiła się również wyraźna afazja sensoryczna. W trzecim  
tygodniu pobytu chora zagorączkowała z objawami zapalenia płuc. Zmarła 8.IV. 
wśród objawów niewydolności oddechowej i krążenia.

B a d a n i a  l a b o r a t o r y j n e :  Morfologia krwi: Hb — 79; erytrocyty
4.180.000. Leukocytoza 8.600. Wskaźnik 0,9. Płyn mózgowo-rdzeniowy: wodojasny,  
ciśnienie normalne. Pleocytoza 4. Pandy + .  Weichbrodt +  + .  Białko 33 mg%. 
Odczyny kiłowe w  płynie i w e krwi ujemne. Mocz bez zmian.

W y n i k  s e k c j i  o g ó l n e j :  Dilatatio cordis tot ius.  O edem a et em physem a
pulmonum. Atheroscleros is  centralis et p eń ph er ica  m ediocr i  gradu.

Do badania neuropatologicznego otrzymano mózg, utrw alony w  całości, 
w  formolu.

W b a d a n i u  m a k r o s k o p o w y m :  Stwierdzono na przekrojach czoło
w ych  (metodą Spielmeyera) obustronne rozmiękanie w  przednio-przyśrodkowym  
segm encie gałki bladej. Po stronie lewej ognisko usadowione było w  grzbietowej  
części jądra, po prawej — w  brzusznej. Ponadto widoczne było rozmiękanie  
w  korze obu zawojów czołowych dolnych, oraz w  korze w yspy  po lew ej (rye. 1).

D o  b a d a n i a  m i k r o s k o p o w e g o  (PAN 93/63) pobrano skrawki przez 
półkule, przez okolicę czołową (początek zwojów podstawy), przez zwoje podstawy  
i okolicę amonalną, pogranicze ciem ieniowo-potyliczne, potylicę, móżdżek oraz 
trzy poziomy pnia. Technika: materiał mrozikowy i zatapiany w  parafinie. Bar-
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w ienie: Heidenhain, hem atoksylina-eozyna, krezyl-violet, Kanzler — Arendt, van  
Gieson, Sudan III.

W preparatach barwionych metodą Heidenhaina uderza rozlana de- 
mielinizacja, która obejmuje istotę białą na wszystkich pobranych 
poziomach. Zmiany zaczynają się w okolicy przedczołowej, nasilają się 
wybitnie w centrum semiovale, sięgają w osi zawojów, nie dochodzą 
jednak do „U” włókien (ryc. 2). Demielinizacja jest wyraźnie mniejsza 
w płacie skroniowym. Zaoszczędzone są także układy włókien w ca- 
psula interna, capsula externa, w commissura anterior i posterior, oraz 
w szlaku wzrokowym. W kierunku płata ciemieniowego i bieguna poty
licznego nasilenie procesu słabnie. W dużych powiększeniach widać, 
że odbarwienie spowodowane jest przede wszystkim przez rozepchnięcie 
układów włókien płynem obrzękowym. Drobne układy pęczkowe w y
kazują rozdęcia i fram entację osłonek, w wielu miejscach pojawiają 
się wolno leżące kule mielinowe. Poza tym  jednak napotyka się na pola 
zupełnego rozpływania się podłoża mielinowego, nasiąkniętego płynem, 
gąbczastego, miejscami tworzącego obrazy typowej martwicy obrzęko
wej (,,Oedemnekrose”). W obrębie s truk tu r  szarych widoczne są ponadto 
obszary m artwicy rozpływnej, dotyczące kory zawoju czołowego dolnego 
oraz zawojów wyspy. W pallidum  widoczne jest jedno duże pole m ar
twicy, przechodzące w torbiel porozmięknieniową o względnie wyrów
nanych ścianach, ale z widocznymi jeszcze przyściennie resztkami de- 
try tu  tkankowego i makrofagów. Poza tym  w obrębie putamen  widoczne 
są drobniejsze zatoki o wyrównanych, oczyszczonych brzegach. Drobne 
ognisko martwicy widoczne jest także w blaszce rdzeniowej rogu 
Amona. Szlaki długie w pniu mózgu zachowane są względnie dobrze. 
W móżdżku obserwuje się niewielkie przynaczyniowo ułożone ogniska 
odbarwienia mieliny. Rozpadowi mieliny oraz martwicy w istocie szarej 
odpowiada w barwieniu Sudanem III dość obfite, nierównomierne na
gromadzenie m ateriału sudanofilnego. Największe skupiska sudanofil- 
nych makrofagów znajduje się w polach m artwic korowych. W jamach 
porczmięknieniowych w pallidum  spotyka się tylko minimalne, grud
kowe skupienia makrofagów oraz pojedyncze komórki. Natomiast 
w drobnych m artwicach w istocie białej widzi się więcej astrocytów 
z kropelkami sudanofilnymi rozproszonymi w protoplazmie; makrofagi 
występują tylko przynaczyniowo.

W barwieniach komórkowych widoczne są następujące typy uszko
dzeń:

1. Ubytki neuronalne, dotyczące wszystkich płatów. W ystępują one 
w postaci pól opustoszeń elektywnych, bez glejozy reparacyjnej, lub 
też z proliferacją gleju. Ubytki warstwowe w  warstwie III, V i VI 
wybitne w okolicy czołowej i ciemieniowej. Proliferacja gleju komór-

li
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kowego jest niekiedy tak obfita, że powoduje zlewanie się dolnych 
w arstw  kory z istotą białą, względnie, o ile pojawia się w warstwach 
bardziej powierzchownych, daje obrazy „przerzucenia w arstw ”.

2. W płacie czołowym i korze wyspy pola te przechodzą mniej lub 
bardziej stopniowo w opisane powyżej ogniska martwicy. Widać w nich 
żywą rozbiórkę makrofagową (ryc. 3), bujanie młodych naczyń i pro
liferację wielkich, tucznych, często wielo jądrowych astrocytów.

3. W obrębie zwojów podstawy procesy reparacyjne są na ukoń
czeniu. Jam y porozmięknieniowe m ają ściany gładkie (ryc. 4), w y
równane, tylko miejscami widoczne są niewielkie wysepki makrofagów, 
w naczyniach zarówno putam en, jak i pallidum  obserwuje się złogi 
wapnia w błonie środkowej (ryc. 5), a także drobne, wolno leżące 
„perły” pseudowapnia. Obfite zwapnienia naczyń włosowatych wi
doczne są w blaszce rdzennej rogu Amona. Poza polami rozpadu
komórki zarówno pallidum, jak  striatum  i thalamus  liczebnie i jako
ściowo nie przedstawiają większych zmian.

4. Jądra  śródmózgowia: nerwów okoruchowych, nucleus ruber, sub
stantia nigra wykazują tylko banalne zmiany komórkowe, podobnie
zresztą jak jądra mostu. W opuszce zauważa się m ierne zaniki oliw oraz 
przerzedzenia komórek w nucleus nervi hypoglossi.

5. W móżdżku warstw a ziarnista uległa przerzedzeniu na skutek 
porozsuwania komórek przez obrzęk. Komórki Purkinjego wykazują
segmentarne przerzedzenia. W istocie białej móżdżku obserwuje się 
kilka dość dużych jamek przynaczyniowych. W ścianach naczyń dys
kretny  odczyn limfocytarny.

Odczyny reparacyjne w polach demielinizacji i jamach w zwojach 
podstawy są prawie wyłącznie glejowe. Widoczna jest gęsta pilśń gle
jowa wyściełająca ściany jam, oraz zagęszczenia gleju włóknistego 
w całej istocie białej półkul. Reparacja mezodermalna w ystępuje tylko 
w  polach martwic korowych, w postaci bujania odnaczyniowego, włó
kien kolagenowych oraz licznych układów młodych fibroblastów (ryc. 6). 
Zagęszczenie gleju komórkowego w ystępuje w całej istocie białej pół
kul, mniejsze — w móżdżku i pniu.

Opony nie wykazują zmian charakterystycznych, miejscami są lekko 
obrzękłe. Większe naczynia oponowe i śródmózgowe m ają pogrubiałą 
przydankę, z dużą ilością włókien kolagenowych. W błonie środkowej 
spotyka się dość często zmiany szkliste. Śródbłonki naczyń szczególnie 
drobnych są obrzękłe. Często obserwuje się naczynia zastoinowe.

P r z y p a d e k  2. Chora E. J., lat 60, przebywała na obserwacji na Oddziale  
Neurologicznym Szpitala w  Tworkach (ordynator: dr med. B. Stępień) w  okresie  
od 3.X.1953 r. do 27.1.1954 r. Uległa zatruciu gazem św ietlnym  (usiłowanie sam o
bójstwa) dnia 15.IX.1953 r. W atmosferze gazu przebywała podobno przez pół 
godziny. Nieprzytomna została przewieziona do Szpitala przy ul. Goszczyńskiego.
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Trzeciego dnia odzyskała przytomność, reagowała na otoczenie, nie mogła sobie 
jednak przypomnieć zdarzeń z ostatnich dni. Bezpośrednio po wypadku, przez 
jedną dobę, retencja moczu, następnie przez kilka dni nietrzymanie. Obustronny 
objaw Babińskiego przeminął po kilku dniach. Wobec utrzymujących się objawów  
dezorientacji i zahamowania psychicznego, chorą przewieziono do Szpitala  

w Tworkach.
B a d a n i e  w  d n i u  p r z y b y c i a .  N erw y czaszkowe i kończyny górne 

bez zmian. Odruchy brzuszne zniesione. W kończynach dolnych ruchy zachowane, 
obustronnie lekko wzmożone napięcie. Nieznaczne osłabienie siły w  zginaczach 
podudzi, bardziej po lewej. Po lewej ataksja i odruchy spastyczne Babińskiego  
i Oppenheima. Narządy w ew nętrzne bez zmian.

O b s e r w a c j a  s z p i t a l n a .  Chora niezorientowana w  otoczeniu, bezkry
tyczna w  stosunku do swojego stanu. Pamięta, że chciała się otruć, nie pamięta  
jednak okoliczności poprzedzających wypadek. W okresie od 15.X. do 11.XI. nara
stają obustronnie niedowłady spastyczne kończyn dolnych. Równocześnie pojawiają  
się rozległe odleżyny na kości krzyżowej, łokciach, piętach, na małżowinach  
usznych. Około 10.XII. w ystępują objaw y afazji sensorycznej. W prawej kończynie  
górnej w ystępują drżenia parkinsonoidalne.

Chora zmarła wśród objawów uogólnionej sprawy septycznej ododleżynowej.
B a d a n i a  l a b o r a t o r y j n e .  Morfologia prawidłowa. Odczyny kiłowe we  

krwi ujemne. Mocz 1017, odczyn kwaśny, ślad białka.
W yników sekcji ogólnej nie otrzymano (być może nie została wykonana).

W badaniu makroskopowym świeżego mózgu stwierdzono ognisko 
rozmiękania w spoidle wielkim mózgu. Nie spostrzeżono uszkodzenia 
zwojów podstawy.

D o  b a d a n i a  m i k r o s k o p o w e g o  (PAN 110/63), w ykonanego w  r. 1963 
otrzymano duże płaty mózgu przez półkule, z poziomu przedczołowego, zwojów  
podstawy, z pogranicza ciem ieniowo-potylicznego; nadto skrawki z pnia mózgu, 
z móżdżku i z trzech poziomów rdzenia. Technika: parafina; barwienie: hem a-  
toksylina-eozyna, Heidenhain, krezyl-v io let, van Gieson.

Na wszystkich pobranych poziomach wyraźna rozlana demielini- 
zacja, osiągająca największe nasilenie w okolicy przedczołowej, w spoidle 
wielkim, dookoła rogu przedniego komory (ryc. 7), w centrum semio
vale. W płacie skroniowym zniszczenie mieliny jest może nieco m niej
sze, wyraźnie lepiej zachowały się włókna tapetum  (ryc. 8). W kie
runku do bieguna potylicznego nasilenie zmian słabnie. W pniu drogi 
długie są zaoszczędzone. W móżdżku widoczne są tylko tu  i ówdzie 
okrągłe przejaśnienia przynaczyniowe. W obrębie rdzenia obserwuje 
się równomierne spłowienie istoty białej, wynikające z uogólnionego 
obrzęku.

W dużych powiększeniach polom najbardziej odbarwionym odpo
wiadają skupienia gąbczastych, m artwiczych rozrzedzeń. W przedniej 
części corpus callosum dochodzi do rozpływnej m artwicy podłoża (ryc. 9). 
W miejscach bardziej odległych od pól martwiczych widoczny jest 
obrzęk osłonek i postępująca ich fragm entacja. Przy naczyniach miej-
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scami widoczne są obrączkowate wysięki, rozchodzące się w otoczeniu 
i wywołujące przerzedzenie s truktury . Gdzie indziej, bezpośrednio przy 
naczyniach, u trzym uje się wąski rąbek zachowanej mieliny.

W barwieniach komórkowych występują rozlane (ryc. 10) i w ar
stwowe opustoszenia kory, uderzające najbardziej w okolicy ciemie- 
niowc-poty liczne j .

Zwoje podstawy: striatum, część ty lna pallidum  oraz wzgórze wzro
kowe ilościowo m ają komórki zachowane dość dobrze. Nie obserwuje 
się zmian s trukturalnych  ani w jądrach pnia i opuszki, ani w układach 
komórkowych rdzenia na 3 poziomach. W móżdżku zachowane są do
brze; zarówno warstwa ziarnista, jak i warstw a komórek Purkinjego. 
Odczyny glejowe wyrażone są słabo. W ognisku martwiczym w corpus 
callosum  widoczne są pojedyncze makrofagi i nieliczne astrocyty tuczne. 
Naczynia śródmózgowe są cienkościenne, bez wyraźnych zmian miaż
dżycowych, natomiast bardzo często z wyraźnym  zastojem.

P r z y p a d e k  3 (PAN z — 1/63). Dotyczy siedmiom iesięcznego kota, do
tychczas zdrowego (obserwacja kliniczna: Zakład Hodowli Zwierząt Laborato
ryjnych PAN w  Łomnie—Las, dyrektor: inż. Feliks Luszawski). Dnia 5.1.63 kot 
zasnął w  popielniku pieca, w  magazynie. Piec w ystyg ł w  ciągu nocy, tak źe kot 
m usiał przeżyć kilka godzin, już przy stopniowo zanikającym w ydzielaniu się 
czadu. Rano w ypełzł z popielnika o w łasnych siłach, był zamroczony, zataczał się. 
Wkrótce pojawił się napad drgawek, najbardziej nasilonych w  kończynach ty l 
nych i w  ogonie. W trakcie napadu nastąpiła śmierć. Do badania otrzymano mózg  
w  całości utrwalony w  formolu, w yjęty  w  pięć godzin po zgonie.

Pobrano skrawki przez obie półkule, przez przednią część zwojów podstawy, 
przez zwoje podstawy w  pełnym rozwoju, przez śródmózgowie, oraz przez móżdżek  
wraz z opuszką.

Technika: parafina; barwienie: Heidenhain, hem atoksylina-eozyna, krezyl-violet.

W barwieniu metodą Heidenhaina widoczne jest wyraźne rozmię- 
kanie w przegrodzie przezroczystej i w słupach fornix  (ryc. 11), b a r 
dziej nasilone jednostronnie. Ze względu na krótki czas przeżycia prze
waża rozpływanie się tkanki nad reakcją komórkową, ta ostatnia jednak 
już się zaczyna: widoczne jest zagęszczenie komórek w otoczeniu m ar 
twicy, progresywne zmiany w jądrach astrocytów i pobudzone śród- 
błonki oraz pojedyncze makrofagi (!). Druga duża szpara rozmięknie- 
niowa biegnie przez globus pallidus od capsula interna  do pogranicza 
z putamen. I tu tkanka ulega przede wszystkim rozpływaniu, widoczny 
jest już jednak odczyn komórkowy otoczenia. W korze obserwuje się 
przynaczyniowo występujące zblednięcia komórek. W istocie białej, 
około naczyń, tworzą się gąbczaste rozrzedzenia mieliny odpowiadające 
obrzękowi. W móżdżku widoczne są przerzedzenia w warstw ie ziarnistej 
i zmiany homogenne komórek Purkinjego. Zmiany te widoczne są bar
dziej w korze robaka niż półkul. W rdzeniu zaznaczają się gąbczaste
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przejaśnienia w powrózkach przednich i bocznych. Jąd ra  pnia mózgo
wego są na ogół bez zmian. Pojedyncze wakuole widoczne są w neuro
nach istoty siateczkowatej opuszki.

Przedstawiony m ateriał wysuwa jedno podstawowe zagadnienie: 
związek pomiędzy czasem przeżycia od zatrucia a typem w ytw arza
jącego się uszkodzenia w mózgu. Zagadnieniem ubocznym, ale o zna
czeniu praktycznym, jest odrębna reakcja tkanki mózgowej w ostrych 
zatruciach CO u ludzi i zwierząt. Najważniejszym mechanizmem pato- 
genetycznym w zatruciach CO jest klasyczna „anoksja anoksyjna”. 
K rew  dopływa w ilości normalnej, ale nie zawiera tlenu, wypartego 
na skutek 200 x silniejszego powinowactwa CO do hemoglobiny 
(Pentschew 1958; Boś 1963). W arunki zatrucia naturalnego różnią się 
wprawdzie od zatrucia doświadczalnego, ale niewątpliwie w wielu przy
padkach czas ekspozycji organizmu na działanie trucizny jest podobny, 
natomiast obrazy zarówno kliniczny, jak i patologiczny kształtują się 
od przypadku do przypadku odrębnie.

W przypadkach ostrych, z zejściem śmiertelnym  w kilka godzin po 
zatruciu, nie ma w mózgu zmian charakterystycznych, poza czerwono- 
jaskrawym  zabarwieniem wywołanym obecnością karboksyhemoglobiny. 
Małe krwotoczki per diapedesim, delikatnie wyrażone skłonności do 
zakrzepów, umiarkowany obrzęk, oto jedyne cechy opisywane przez 
licznych autorów (klasycznie zilustrowane w 4 i 5 przypadku Brzezic
kiego (1930)).

W przypadkach z przeżyciem przedłużonym ponad kilka dni w y
stępuje jako zmiana typowa rozmiękanie w pallidum. Zdaniem Meix- 
nera (cyt. za Pentschewem) po 32-godzinnym przeżyciu rozmiękanie 
gałki bladej jest zjawiskiem stałym. Stanowisko Meixnera nie jest
słuszne, ponieważ zdarzają się liczne wyjątki, szczególnie wśród przy
padków przewlekłych (Messing, W ender, nasz przypadek 2). W tej 
grupie natomiast nie w ystępuje lub też zdarza się rzadko demielinizacja 
istoty białej (Brzezicki, przypadek 3 z 60-dniowym przeżyciem bez śladu 
demielinizacji).

Dla odmiany przebiegającej z remisją charakterystyczne jest uszko
dzenie mieliny o typie leukoencefalopatii, obejmujące w sposób rozlany 
istotę białą półkul, a także i osi zawojów.

Ta trzecia grupa jest najtrudniejsza do interpretacji patogenetycznej, 
ponieważ w jej przebiegu klinicznym pojawia się bądź to czasowa po
prawa, jak u naszej chorej 1 i chorej W endera, bądź też pozornie cał
kowity powrót do zdrowia, jak  w przypadku Messinga.

W przypadkach ostrych można przyjąć, że zbyt krótki czas prze
życia nie pozwolił na wytworzenie się właściwej reakcji martwiczej. 
Taka in terpretacja możliwa jest tylko w stosunku do m ateriału  ludz
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kiego, ponieważ u zwierząt zarówno w warunkach doświadczalnych, 
jak i w przytoczonym przypadku 3 zatrucia spontanicznego, odczyny 
tkankowe są znacznie silniejsze.

Przedłużony przebieg kliniczny u ludzi umożliwiałby, w takim ujęciu, 
ujawnienie się dużego odczynu martwiczego. W ydaje się jednak, że 
wybiórcze usadowienie się rozmiękania w gałce bladej wymaga przy
jęcia dodatkowych czynników patogenetycznych — nie samej anoksji, 
działającej w jednakowym stopniu na cały mózg. Wrażliwość gałki 
bladej na zaburzenia w dopływie tlenu jest zjawiskiem powszechnie 
znanym, jednak bynajmniej nie wyjaśnionym. Może odgrywać tu  nie
wątpliwie rolę patokliza Vogtów, wydaje się jednak, że będzie ona 
miała większe zastosowanie do rozmiękań całkowitych, spotykanych 
tak często w anoksjach dziecięcych (Hallervorcen i wsp. 1956, Scholz 
1963). Natomiast w zatruciach CO, podobnie jak w naszym przypadku 1, 
klasyczne jest umiejscowienie w przednio-przyśrodkowym odcinku 
jądra. Jedynym  wytłumaczeniem byłyby tu ta j anatomiczne stosunki 
unaczynienia. Na ogół pallidum  unaczynione jest najsłabiej ze wszyst
kich zwojów podstawy; ma liczne naczynia końcowe; brak anastomoz 
włośniczkowych (Brzezicki 1933). W poszczególnych przypadkach zdarza 
się ponadto, że zamiast od a. cerebri media, lub chorioidea anterior, 
główna tętnica pallidum  jest pojedynczą gałązką wsteczną od a. cerebri 
anterior (Brzezicki 1930). W arunki angioarchitektoniczne mogłyby w ta 
kim razie tłumaczyć odchylenia indywidualne w kształtowaniu zmian 
w encefalopatii tlenkowęglowej — ale wymagałyby równocześnie przy
jęcia jeszcze jednego zaburzenia; w tórnych — bądź to anatomicznych 
zmian naczyniowych (zakrzepy przyścienne — Pentschew, Meyer 1958, 
Grudzińska i Wacławik 1958), bądź też zaburzeń czynnościowych. Dużą 
uwagę na zastój żylny w gałce bladej zwraca Brzezicki (1930). W jego 
przypadku 3 martwice układają się mufkowato (Muffnekrose)  dookoła 
zastoinowych, nierównomiernie (na skrawkach seryjnych) porozszerza- 
nych żył.

Najtrudniej jest odtworzyć patogenezę przypadków remisyjnych, 
właściwej tlenkowęglowej leukoencefalopatii. Jacob (1958 i 1962) p rzy j
muje mechanizm następujący: w okresie ostrej anoksji dochodzi do 
uszkodzenia bariery krew —mózg. Dokładny moment tego uszkodzenia 
nie da się uchwycić. Należy jednak założyć, że ta „niewydolność” 
ściany naczyniowo-glejowej raz zapoczątkowana postępuje, dając 
w skutkach obraz m artwicy obrzękowej („necrosis serosa”) istoty białej. 
Stanowisko Jacoba jest do pewnego stopnia podparte zdaniem van Bo- 
gaerta (1947). On również przyjmuje, że trucizna działa właściwie tylko 
w okresie ostrym, ale w sposób dwojaki: 1) przez bezpośrednie uszko
dzenie parenchym y mózgowej, 2) przez uszkodzenie bariery k rew —
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mózg, to drugie uszkodzenie uzewnętrzni się w późniejszych okresach 
choroby. Taki patomechanizm, ostatnio ogólnie przyjęty, nie tłumaczy 
jednak jednego zjawiska: klinicznej remisji. W taki sposób dałby się 
wyjaśnić przebieg mniej lub bardziej jednolicie przewlekły, jak w na 
szym przypadku 2. Sądzimy nawet, że do pewnego stopnia in terpre 
tacja taka jest do przyjęcia i dla naszego przypadku 1. Poprawa kli
niczna jest w nim względna, pewne objawy utrzym ują się przez cały 
czas. Można je wiązać z uszkodzeniem gałki bladej (amimia obok bólów 
głowy i zawrotów), mogą one być jednak także wykładnikiem procesu 
narastającego. Być może podobnie przebiegał przypadek Wendera, ale 
w jego obserwacji nie ma danych dotyczących klinicznego przebiegu 
remisji. Natomiast w przypadkach klasycznych (zestawienia Pentschewa 
i Meyera 1958; Messing) powrót do zdrowia jest zupełny. Chorzy w y
chodzą ze szpitala i zaczynają pracować. Pogorszenie występuje uda
rowo. Taki przebieg kliniczny nie daje się pogodzić z mechanizmem 
procesu narastającego stale i stopniowo.

Przypadki remisyjne nie dają się odtworzyć na zwierzętach. Króliki 
i koty już w zatruciach ostrych m ają w mózgu zmiany, odpowiadające 
w przypadkach u ludzi zmianom z przeżyciem przedłużonym (Graziani 
i Guariano 1956; Moriya Akio 1961). Przykładem  tego jest zresztą 
nasz kot z zatruciem przypadkowym. Istnieje jednak pewna grupa 
doświadczeń, przeprowadzonych na zwierzętach, nie z tlenkiem  węgla, 
lecz z innymi truciznami anoksyjnymi. W doświadczeniach tych prze
bieg kliniczny jest właściwie porównywalny z przebiegiem remisyjnym 
u ludzi — chociaż z pewnymi zastrzeżeniami. W doświadczeniach 
Lumsdena (1950) z cyjankiem potasu, w doświadczeniach van Bogaerta 
z nitratam i i w  doświadczeniach Pentschewa (1955) z ołowiem powta
rzało się to samo zjawisko. Zwierzęta otrzym ywały wielokrotnie dawkę 
trucizny, na którą nie reagowały. Podanie tej samej dawki po upływie 
pewnego czasu wywoływało gwałtowną reakcję i zejście. Sekcyjnie 
stwierdzono w istocie białej rozległe demielinizacje, miejscami prze
chodzące w nekrozy obrzękowe, często (w serii Lumsdena) ze specjal
nym powinowactwem do układów spoidłowych, jak w chorobie Marchia- 
fava-Bignami u ludzi. Obraz ten  był zupełnie analogiczny do obrazów 
remisyjnej leukoencefalopatii u ludzi. W ydaje się więc, że przypadki 
CO — leukoencefalopatii należałoby podzielić na dwie grupy: przypadki 
z remisją niezupełną i przypadki bez remisji — z przebiegiem pier
wotnie przewlekłym, czy podostrym (np. przypadki Seitelbergera 
i Jellingera 1960 i Jellingera 1962). Pomieściłyby się one w ramach 
interpretacyjnych, nakreślonych przez Jacoba. W przypadkach tych 
proces nie ulega właściwemu „zaleczeniu”. Przypadki pseudoremisyjne 
występują znacznie częściej (np. z serii Schwedenberga 1959 należałoby
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do nich zaliczyć 3 i 4) i nie należałoby ich m ylić z właściwymi 
,,relapsing cases”.

Te ostatnie są znacznie rzadziej reprezentowane. Są to przypadki 
z zupełnym powrotem do zdrowia (pracy) i z piorunującym  nawrotem. 
Do tych właśnie odnosiłaby się statystyka Pentschewa, k tóry  oblicza, 
że do roku 1958 przypadków tych w piśmiennictwie było zaledwie 24. 
Okres ostry w prawdziwym przebiegu rem isyjnym  tłumaczyłby s ;ę bez
pośrednim uszkodzeniem neuronalnym, wybiórczymi martwicami, czy 
nawet zmianami wtórnymi naczyniowymi. Ostra anoksja działa przede 
wszystkim na istotę szarą (Scholz), te zmiany mogą jednak, szczególnie 
w mózgach dojrzałych, ulec mniejszemu lub większemu wyrównaniu. 
Nawet duże martwice pallidum, jak na to wskazuje nasz przypadek 1, 
ulegają sui generis wygojeniu. Natomiast zmiany w istocie białej pozo
stają w stadium utajenia — ,,nie toczą” się w przeciwieństwie do 
przypadków pierwotnie przewlekłych. W anamnezie tych przypadków, 
z chwilą wystąpienia ostrego nawrotu, należałoby szukać nowej, dodat
kowej „noxy”, k tóra wyzwoliłaby tę swoistą reakcję uczuleniową 
(Pentschew 1955). W ydaje się, że nietrudno byłoby ją znaleźć w przy 
padkach z wywiadem zaczadzenia — ponieważ niejednokrotnie w histo
riach choroby pacjentów z zatruciem tlenkiem węgla powtarza się 
motyw powrotu do tego samego pomieszczenia w te same szkodliwe 
warunki (Brzezicki 1930, przyp. 1 i 2, Schwedenberg przyp. 4). Byłby 
to zatem mechanizm taki jak w  przypadkach doświadczalnych, nie 
tlenko-węglowych, anoksjach u zwierząt. Jako ostatni, dodatkowy czyn
nik patogenetyczny należy uwzględnić indywidualne różnice podłoża 
mózgowego, nie tylko w sensie osobniczych odmian unaczynienia (jak 
powyżej), lecz w szerokim znaczeniu właściwości, jakie różnią mózg 
zwierzęcy od ludzkiego, płodowy od dojrzałego, dojrzały od starczego. 
W tym punkcie rozważań w rachubę wchodzi zarówno właściwe dzia
łanie anoksyjne, przez odtlenioną krew, jak i postulowane przez 
Lehoczky’ego (1949) i Schwedenberga bezpośrednie działanie na paren- 
chymę mózgową tlenku węgla, rozpuszczonego w surowicy krwi i prze 
nikającego wraz z płynem obrzękowym do tkanki. Wchodzi tu  także 
w rachubę czynnik zmian naczyniowych, szczególnie w mózgach s ta r 
czych, gdzie na podłoże naczyniowe zmienione stwardnieniowo czy 
miażdżycowo, nakłada się dodatkowe szkodliwe działanie trucizny, uw a
żanej niegdyś za wybitnie „naczyniową” (Brzezicki 1930).

Mózgi płodowe ulegają całkowitemu zniszczeniu, zamieniając się 
w jedną rozpływającą się masę, w przypadkach, w których zatrucie 
ciężarnych matek przebiega i bezobjawowo, i bez następstw  (Schweden
berg przyp. 1. Colmant i W ever 1963; Csermely 1962). Osoby w wieku 
podeszłym znoszą działanie tlenku węgla znacznie gorzej niż osobnicy
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dojrzali. Po niewielkich stosunkowo zatruciach u starszych utrzym ują 
się długotrwałe, jeżeli nie stałe, objawy kliniczne, zwykle w postaci 
parkinsonizmu i zaburzeń dementywnych. Wydaje się zresztą, że te 
objawy in terferują z czasem z cbjawam i arteriosklerozy, podczas gdy 
anatomiczne rozróżnienie typu uszkodzenia może nie być łatwe. Tak np. 
wydaje się, że świeże martwice korowe w naszym przypadku 1, o wy
raźnie odrębnym charakterze czasowym w stosunku do m artwic w palli
dum, należałoby cdnieść do patogenezy mieszanej zmian miażdżyco
wych, obciążonych dodatkowo wpływem  toksycznym.

Powyższy przegląd oparty o przypadki własne, p rzyp idk i z litera
tu ry  polskiej oraz najnowsze doniesienia literatury  światowej można by 
zamknąć w kilku następujących wnioskach, dotyczących patomecha- 
nizmu encefalopatii tlenko-węglowej.

1. Bezpośrednie niedotlenienie tkanki mózgowej odgrywa podsta
wową rolę w przypadkach z nagłym zejściem śmiertelnym  bez przedłu
żonego przeżycia.

2. Obraz morfologiczny tych przypadków kształtuje się odrębnie 
u ludzi dorosłych, u niemowląt i płodów i u zwierząt. Zwierzęta do
świadczalne (koty, króliki) nie mogą służyć jako m ateriał odtwarza
jący obraz morfologiczny u ludzi.

3. W przypadkach z przeżyciem przedłużonym i pseudoremisyjnym, 
jak również w przypadkach starczych, należy uwzględnić mechanizm 
złożony: działania anoksyjnego bezpośredniego; wtórnych anatomicz
nych i czynnościowych zmian naczyniowych; uszkodzenia bariery  krew - 
mózg z narastającą stopniowo, lecz stałą jej niewydolnością — anato
micznie przypadki te mogą również reprezentować leukoencefalopatię 
obok m artwic istoty szarej.

4. W przypadkach z rem isją prawdziwą i udarowym nawrotem, 
cechujących się morfologicznie obrzękową demielinizacją, au to r zakłada 
zaistnienie w okresie rem isyjnym  dodatkowego obciążenia, bądź to 
w postaci ponownego zatrucia lekkiego CO, bądź innych czynników 
szkodliwych. Nagły nawrót choroby odbywa się analogicznie do gwał
townej reakcji klinicznej i tkankowej, obserwowanej w przebiegach 
przewlekłych zatruć doświadczalnych u zwierząt cyjankiem i nitratam i.

3. OceroBCKa 

3HUEOAJIOnATHfl — CO

CoflepjKaHHe

IlpHBOAHTCH Tpil CJiyMafl HHTOKCHKaiJHH CO. FlepBblH KaCaeTCH 58-^eTHeÜ JKeHIHHHbl 

c  nceBÄO-peMHCCHOHHbiM KjiHHHTCCKHM TewenneM, oßujHpHOH ÄeMHSjiHHHsauHeH ßejioro  

BemecTBa nojiyu iapn ii  h c  cmaraMH c b o k c h  m 3.thuhh bo  4)p0HTa.nbH0tf n o p e  u Kope ocTpoBa
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H co CTapofi MajiHUHereHHOH KHCTOH B Aßyx 6;ie,UHbix iuapax. B o  btopom cjiywae 60- 

jieTHeft >KeHLu,HHbi KJiHHH'iecKoe TeqeHHe Ä^HJiocb 4 MecHii,a. R Moore öbijia oÓHapynceHa 

oßmupHan ÄeMH3^HHH3auHfl óejioro BemecTBa h M ajiH U H H  M 0 3 0 j iH C T 0 r0  Tejia. B T p e T te M  

cjiyqae, y  kouikh, KOTopafl noziBeprjiacb cnoHTaHHoft hhtokchk3uhh yrapHbiM ra30M, 
c HecKojibKo^acoBHM K.THHH êcKHM T6iieHneM, 6hij\a oÖHapy}KeHa MajiHUHH B s e p t u m  

p e l lu c id u m ,  f o r n i x  h fvieAHOM niape. Ha ochob3hhh npHBeaeHHbix cjiy^aeß h ÄOHeceHHH 

nojibCKofi ^HTepaTypbi, a TaiQKe nocneAHHx ^OHeceHHii 3apy6e*HOii jiHTepaTypbi, aBTop 

p a 3 ß H p a e T  B03M 0> K H b ie  Mex3HH3Mbi noBpejK^eHHH M 0 3 ra  npn h h tok chksuhh  yrapHbiM 

ra30M, npHHHMaa c^e^yioiuHe naTOHHeTH^ecKne 4>3KTopbi:

1. HenocpeÄCTBeHHaa htcmhh  M03r0B0H t k 3hh HrpaeT ochobhvk) pcwib b cnywsax

C BHe33riH bIM CMepTejIbHbIM HCXOÄOM.

2. Mop(J)anorH^ecK3H kspthhs sthx cny^aeB (£>opMy:iHpyeTCH pssjimiHo y B3poc- 

jibix, y rpyÄHbix neTeft, y njiOÄOB h y ähbothhx. y 3KcnepHMeHT3jibHbix jkhbothux 
(KOIUKH H KpOJIHKa) B yCJIOBHHX OCTpOH HHTOKCHKaiI,HH H3MeHeHHH OTJIHUalOTCH OT HaÖJIIO- 

ÄaeMbix y jiio;i,eH.

3. B c j i y ^ a f l x  c öojiee npoA O juK H TejibH biM  nceBÄopeMHCCHOHHbiM T e^eH H eM  p a3 B H -

BaiOTCH: HenOCpeÄCTBeHHaSI HTeMHH TK3HH, BTOpHWbie 3H3T0MHHeCKHe H <})yHKI],HOH3JIb-

Hbie cocyAHCTbie H3MeHeHHH, HapyiueHHe óapbepa Kp0B0--M03r c ero nocTeneHHoö ho 

nocTOHHHOH He^ocTaTOMHOCTbK). 3 th  cjiyqaH MoryT TaKJKe npeÄcraBjiHTb KapTHHy jiefi- 

K03Hu,ecJ)ajion3THH, HapHÄy c npeÄiuecTByromHM noBpejKjjeHHeM ceporo BemecTBa.

4. B cjiywanx c npsBÄHBOft peMHccneH 3BTop npe^nocbuiaer cymecTBOBaHne Äoncwi- 

HHTejibHoro noBpe^aaiom ero (|)aKTOp3 —  jihöo b bhäc ÄonojiHHT&nbHoft He3HaHHTejibHOH

HHT0KCHK3UHH CO, JJHßo Äpyroro BpeAHOrO (})aKTOp3.
P e 3 K H H  peU H Ä H B  3 ; l6 0 J ie B 3 H H H  npOHCXOÄHT SH ajIO rHqH O  6 y p H O H  KJIHHHHeCKOH H T K 3 -  

HOBOH p e 3 K U H H ,  H a6 .1K )Ä 3eM O H  y  JKHBOTHblX n p H  XpOHHTCCKOM nO Ä 3 B 3 H H H  U,H3HHA0B  

HJIH HHTpaTOB.

E. Osetowska  

CARBON MONOXIDE ENCEPHALOPATHY  

S u m m a ry

Three cases of CO intoxication are presented. In first case concerning  
a 58-year-olf wom an with pseudo-relapsing clinical course, w idespread dem yeli-  
nation of the w hite  matter of the hemispheres, recent cortical insular and frontal 
foci, as w ell  as sym metrical softening foci in both pallidum w ere found. 
The second report deals w ith  a 60-year-old wom an w ho survived four m onths  
after poisoning. The brain findings revealed a large dem yelination area in the  
w hite matter and a malatic callosal focus. The third case is one of spontaneous  
poisoning with coal stove fum es in a cat w hich  survived several hours. Necrosis  
of the septum pellucidum, fornix and globus pallidus took place after a few  
hours. On the basis of these reports and the pertinent Polish  and foreign  
literature the pathomechanism of CO encephalopathy is discussed w ith  the  
following conclusions:

1. Direct hypoxia of cerebral tissue plays the main role in cases of sudden  
death.

http://rcin.org.pl



Encefalopatia — CO 171

2. The morphological features are different in adults in newborn infants, 
embryos and in experim ental animals. In acute poisoning the lesions in animals 
are not analogous to those in humans.

3. In cases of longer survival and pseudoremission direct tissue hypoxia, 
secondary functional and anatomic vascular changes and blood-brain-barrier  
damage w ith  its gradually increasing incompetence occur. These cases may give  
leucoencephalopathy, besides damage of the gray matter, usually of earlier  
appearance.

4. In the genuine remissions, the author asumes the presence of an additional 
noxious factor during the intermission either in the form of repeated slight 
CO poisoning, or due to some other eliciting agent. Sudden clinical relapse  
is analogous to the violent clinical and tissue reaction observed in animals
during chronic administration of cyanides or nitrates.
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Rye. 1. Rozmiękanie w  obu gałkach bladych oraz w  korze czołowej i korze w yspy
W ielkość naturalna.

Fig. 1. Softenings in both globi pallidi and in frontal and insular cortex.
Natural size.

lyc. 2. Demielinizacja w  centrum sem iovale. Heidenhain. Wielkość naturalna. 
Fig. 2. Demyelination in centrum sem iovale. Heidenhain. Natural size.
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Rye. 3. Nagromadzenie makrofagów w  ognisku rozmiękania korowego.
Hematoksylina-eozyna. Pow. 150 X.

Fig. 3. Accumulation of macrophages in a focus of cortical softening. 
H em atoxylin -ecs in . Magn. X 150.

Rye. 4. Gładkie ściany ubytku w  pallidium. H em atoksylina-eozyna. Pow. 150 X. 
Fig. 4. Pallidal lacuna w ith  smooth walls. H em atoxylin-eosin . Magn. X 150.
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Hyc. 5. Złogi wapnia w  błonie środkowej tętnicy w  pallidium. Krezyl-violet.
Po w. 450 X.

Fig. 5. Calcium deposits in the media of pallidal artery. Cresyl violet.
Magn. X 450.
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Rye. 6. Eujanie fibroblastów w  ognisku martwicy korowej. Hematoksylina-eozyna.
Pow. 450 X.

Fig. 6. Proliferation of fibroblasts in a necrotic cortical focus. Hem atoxylin-eosin .
Magn. X 450.
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Rye.  7, 8. Rozległa demielinizacja w  okolicy prefrontalnej i w  okolicy centralnej.  
Włókna tspetum  w  piacie skroniowym zachowane. Przyp. 2. Heidenhain. Wielkość

naturalna.
Fig. 7, 8. E xtensive demyelination in the prefrontal and central region. Tapetum  

fibers in temporal lobe are preserved. Case 2. Heidenhain. Natural size.

Rye.  9. Rozmiękanie w  corpus callosum. Heidenhain, van Gieson. Pow. 150 X. 
Fig. 9. Callosal softening. Case 2. Heidenhain, van Gieson. Magn. X 150.
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Rye.  10. Ubytki komórek nerw o
wych w  korze. Przyp. 2. K rezyl-  

-violet. Pow. 450 X 
Fig. 10. Cortical neuronal loss. Ca
se 2. Cresyl violet. Magn. X 450.

Rye. 11. Kot. Rozmiękanie w  sep 
tum pellucidum. Heidenhain. 

Pow. 150 X.
Fig. 11. Cat. Septum pellucidum  
softening. Heidenhain. Magn. X 150.
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N E U R O P A T O L O G IA  P O LS K A  1964, r. 2 t. I

MIROSŁAW  J. MOSSAKOWSKI, JADW IGA PALUSZKIEWICZ-SZYMCHEL  

EN CEPH ALO PATH IA PO RTO -SYSTEM IC A

Z Zakładu Neuropatologii P A N  w  Warszawie  
Kierownik: prof, dr med. E. Osetowska  

Z Oddziału Neurologicznego Szpitala Grochowskiego w  Warszawie  
Kierownik: doc. dr med. H. K iste lska-N ielubowiczow a

W spółistnienie zmian patologicznych w mózgu i w wątrobie w zwy
rodnieniu wątrobowo-soczewkowym stało się bodźcem dla wielu badań 
klinicznych (Pollak 1927, Scherer 1933, Crandal i Weil 1933, Waggoner 
i M alamud 1942, Baker 1949) i doświadczalnych (Hurst i Hurst 1928, 
Molla 1924), k tóre miały na celu ustalenie wzajemnych zależności między 
tymi dwoma narządami, a w szczególności wpływu uszkodzenia wątroby 
na czynność i morfologię ośrodkowego układu nerwowego. Pracom 
Adamsa i Foleya (1949, 1953) w znacznej mierze zawdzięczamy znajo
mość obrazu klinicznego, elektroencefalograficznego i morfologicznego 
śpiączki wątrobowej. W miarę gromadzenia obserwacji klinicznych za
częły się pojawiać w piśmiennictwie doniesienia o charakterystycznych 
zespołach kliniczno-patologicznych, towarzyszących ciężkim uszkodze
niom wątroby. Różniły się one od właściwego zwyrodnienia wątrobowo- 
-soczewkowego i w związku z tym  określone zostały nazwą nietypowego 
zwyrodnienia wątrobowo-soczewkowego lub po prostu zwyrodnienia 
wątrobowo-mózgowego (Hoyashi 1930, Baltazan 1936, Watanabe i Okuda 
1938, Inose 1952, Guillain i wsp. 1954, Stockdorf 1955). W roku 1954 
M cDermott i Adams pierwsi zwrócili uwagę na występowanie takiego 
samego zespołu chorobowego przy istnieniu przetoki żylnej pomiędzy 
układem żyły wrotnej a żyłą próżną dolną. Sherlock, Summershill 
i W hite (1954) określili ten zespół nazwą Encephalopathia porto-syste
rnica.

Jakkolw iek mechanizm powstawania wymienionych zespołów nie jest 
do końca wyjaśniony, zasadniczą rolę patogenetyczną przypisuje się 
wypadnięciu czynności odtruw ającej wątroby, w następstwie czego 
krew jelitowa w  pełnym swoim składzie przedostaje się do krążenia
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ogólnego (McDermott i Adams, Sherlock i wsp., Baltazan i współprac. 
1957, oraz Okinaka i wsp. 1962). Cały szereg autorów podkreśla, że 
bardziej istotną rolę od samego uszkodzenia wątroby odgrywa istnienie 
naturalnego lub sztucznie wytworzonego zespolenia między układem 
żyły wrotnej i próżnej (McDermott i Adams, Baltazan i wsp. Okinaka
i wsp.). K irk (cytowany za Mangumem i wsp. 1956) uważa, że jedynie 
obecność bocznic między tymi dwoma układami żylnymi w arunkuje  
wystąpienie zespołu psychotyczno-neurologicznego. Usunięcie nawet 
80 % wątroby nie powoduje jej niewydolności detoksykacyjnej w sto
sunku do amoniaku, którem u przypisuje się rolę istotnego czynnika 
uszkadzającego ośrodkowy układ nerwowy. Znane są jednak przypadki 
przebiegające bez wzrostu jego zawartości we krwi, zarówno w prze
wlekłej fazie choroby, jak i w czasie jej ostrych epizodów (część 
przypadków Sherlocka i wsp. przypadek Guillaina i wsp. oraz przypadki 
autorów japońskich).

W świetle omówionych danych wydaje się nam celowe przedsta
wienie przypadku encephalopathia porto-systernica, k tóry mimo n iety 
powości i powikłań klinicznych oraz niepełnego badania biochemicz
nego wnosi nowe spostrzeżenia kliniczne i morfologiczne. W ydaje się 
to celowe tym  bardziej, że zagadnienie to, wobec coraz szerszego stoso
wania zespolenia wrotno-próżnego, jako metody leczenia marskości 
wątroby i związanych z nią żylaków przełyku, nabiera obecnie szczegól
nego znaczenia.

OPIS PRZYPADKU

D a n e  k l i n i c z n e .  Chora J. G., lat 67 (Nr hist. chor. 4846/295), przeby
wała na oddziale neurologicznym Szpitala Grochowskiego (ord. doc. dr med. H. N ie-  
lubowiczowa) z kilkutygodniową przerwą, od 8.XI.1961 r. do 28.X I.1962 r.

Ze skąpych danych w yw iadu i z kart inform acyjnych różnych szpitali 
warszawskich wiadomo, że chora od kilkunastu lat m iew ała  dolegliwości  
związane z przewlekłym zapaleniem pęcherzyka żółciowego. W latach 1958/59 
leczyła się z powodu nawracających krw awień z przewodu pokarmowego i zw ią 
zanej z nimi niedokrwistości n iedobarwliwej. Rozpoznano w ów czas marskość  
wątroby i żylaki przełyku, stanowiące źródło krwawień. W roku 1960 w ykonano  
u chorej zespolenie pomiędzy żyłą wrotną a żyłą próżną dolną (IV Klinika  
Chirurgiczna AM w  Warszawie). Bezpośrednio po zabiegu chora czuła się dobrze. 
Po upływie pół roku od chwili operacji chora zaczęła niedołężnieć fizycznie  
i umysłowo. Stała się apatyczna, małomówna, przestała zajm ować się domem  
i sobą, niekiedy mówiła bez związku. Po trzech miesiącach zniedołężnienie nasi
liło się do tego stopnia, że chora przestała samodzielnie chodzić i jeść. W dniu  
przyjęcia na oddział nastąpiło ostre pogorszenie. Chora znajdowała się w  stanie  
zamroczenia, była niezorientowana. Kilkakrotnie wym iotowała.

W chwili przyjęcia na oddział chora przymroczona. Z trudem udawało się  
nawiązać z nią powierzchowny kontakt. Była pobudzona psychoruchowo. Ciśnienie  
krwi RR 170/90 mm Hg. Tętno 84/min. W zakresie narządów w ew nętrznych, poza
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tkliw ością  okolicy lędźwiowej na wstrząsanie, nie stwierdzono odchyleń od stanu  
prawidłowego.

W stanie neurologicznym stwierdzono niewielki, niedowład lewostronny, w y 
raźniejszy w  kończynie dolnej, z wygórowaniem  odruchów i odruchami pato
logicznym i z obu kończyn. Ponadto stwierdzono drobnofaliste drżenie o typie  
pozycyjnym  palców obu rąk, wzm ożenie plastyczne napięcia mięśniowego w e  
w szystk ich  kończynach (wyraźniej po stronie lewej), z objawem koła zębatego, 
hiperm etrię przy próbach móżdżkowych oraz sztywność karku na dwa palce.

W początkowym okresie stan chorej ulegał widocznej poprawie. Odzyskała  
przytomność, cofnęły się w  znacznym stopniu objawy niedowładu lewostronnego, 
ograniczając się jedynie do stopy. Chora zaczęła siadać i chodzić. W późniejszym  
okresie u chorej pojawiły się ruchy m im ow olne w  zakresie twarzy i języka, 
o charakterze mlaskania, w ysuw ania  i chowania języka, otwierania i zamykania  
ust, oblizywania warg itp. Ruchom tym  towarzyszyło ślinienie się. Zwiększyła się  
też amplituda drżeń palców. Przybrały one charakter chybotań, wyraźniejszych  
po stronie lewej. Przez cały czas utrzym ywało się wzmożenie napięcia m ięśnio 
w ego i dyskretny lewostronny zespół spastyczny. Narastały zmiany psychoorga- 

niczne.

Od lutego 1962 u chorej zaczęły w ystępow ać ostre epizody zamroczenia lub 

śpiączki. Epizody te przebiegały n iekiedy ze znacznym pobudzeniem psycho
ruchowym  i zwyżkami ciepłoty ciała i trw ały  od kilku do kilkunastu dni pow ta 
rzając się w  odstępach kilkutygodniowych. Nie udało się uchwycić czynnika  
prowokującego ich występowanie. Towarzyszyły im stale w ym ioty  i bóle w  pra
w ym  podżebrzu. Nie stwierdzono zależności ich w ystępow ania od podawania  
diety wysokobiałkowej. Z czasem częstotliwość ostrych epizodów wzrosła, odstępy  
między nimi stawały się coraz krótsze, postępowało wyniszczenie. Chora zmarła  
wśród objawów niewydolności krążenia. Przez cały czas pobytu w  szpitalu utrzy
m yw ały  się objawy uporczywego, nie poddającego się leczeniu, zapalenia dróg 
moczowych.

Z licznych w ykonanych badań dodatkowych podajemy jedynie w yniki  
diagnostycznie najistotniejsze. OB 16/40. Morfologia krwi: obraz niedokrwistości 
niedobarwliwej z prawidłowym obrazem białokrwinkowym . W wielokrotnie bada
nym moczu stwierdzono obraz w łaśc iw y  dla odmiedniczkowego zapalenia nerek, 
z obecnością pałeczki okrężnicy w  posiewach. P łyn  m ózgow o-rdzeniowy nie zm ie
niony. Wybitnie dodatnie odczyny serologiczne w e krwi (Kolmer 16 j., Kahn 10 j.), 
przy ujemnych w  płynie m ózgowo-rdzeniowym . Białka w  surowicy przez cały  

okres pobytu w  szpitalu obniżone, przy początkowo prawidłowym  stosunku  

albumin i globulin, w  okresie późniejszym wzrost y-globulin. Potas w  surowicy  

krwi przez cały czas obniżony, dochodził do skrajnych wartości 2,4 mEq/l. 
A m oniak w e krwi N, N H 3 w  okresie fazy przewlekłej 86 mc% i 98 mc% 
w  czasie epizodu ostrego. W ybitnie dodatnie próby wątrobowe (tymolowa 20,4 j. 
McLg). Bilirubina w  surowicy krw i 1,23 mg%. Cholesterol 138,8 mg%. Zasób 
zasad: 14 mEq/l dwuwęglanów. Pozostałe badania biochemiczne w  granicach
normy. Poziomu miedzi i ceruloplazminy nie badano.

W badaniu elektroencefalograficznym zapis patologiczny z sym etrycznymi  
zmianami ogólnomózgowymi pod postacią fal w olnych o częstotliwości 1— 3/sek., 
często o rysunku iglicy z falą, o amplitudzie 40—80 milivolt, najmocniej w yrażo 
nymi w  odprowadzeniach z przednich części mózgu.
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D a n e  a n a t o m o p a t o l o g i c z n e .  Badanie sekcyjne wykonane 
w 12 godzin po śmierci wykazało zanikową marskość wątroby (waga 
800 gm), kamicowe, wrzodziejące zapalenie pęcherzyka żółciowego z prze
biciem ściany pęcherzyka i następczym żółciowym, włóknikowo-ropnym 
zapaleniem otrzewnej, stan po zespoleniu żyły wrotnej i próżnej dolnej 
oraz żylaki dolnej części przełyku. Ponadto stwierdzono kamicę nerki 
prawej oraz odoskrzelowe zlewne zapalenie płuc.

B a d a n i e  m a k r o s k o p o w e  mózgu wykazało niewielkie na- 
czyniopochodne ubytki tkanki nerwowej w praw ym  górnym zawoju 
czołowym, przechodzące na okołostrzałkową część zawoju środkowego 
przedniego, oraz stan zatokowaty prawego jądra soczewkowatego. 
Naczynia podstawy mózgu z pojedynczymi blaszkami miażdżycowymi.

Do b a d a n i a  m i k r o s k o p o w e g o  mózgu pobrano w ycinki z płatów  
czołowych, potylicznych i skroniowych, z okolicy zaw ojów  środkowych, rogu  
Amona, jąder podstawy, ze śródmózgowia, mostu, rdzenia przedłużonego i móżdżku. 
Skrawki parafinowe i mrozikowe barwione hematoksyliną-eozyną, f io letem  kre-  
zylu, oraz w edług metody van Gieson, Heidenhaina, Holzera, B ie lschow sky’ego, 
karminem Besta i P A S ’em.

Kora mózgowa, zwłaszcza w obrębie płatów czołowych i zawoju 
przedśrodkowego, wykazuje znaczne ubytki komórek nerwowych, 
specjalnie warstw  III i V. Ubytkom komórkowym nie towarzyszy w y 
raźny odczyn glejowy. W zawoju środkowym przednim stwierdza się 
powstawanie jamistych ubytków tkanki nerwowej, które łącząc się 
ze sobą dają obraz stanu gąbczastego, obejmującego wybiórczo warstw ę 
V kory (rye. 1) oraz bezpośrednio podkorową istotę białą (ryc. 2 i 3). 
Ubytkom tkankowym, przypominającym swoim obrazem plaster miodu, 
nie towarzyszy żadna reakcja glejowa ani łącznotkankowa. Powstające 
jamki nie wykazują związku z naczyniami uszkodzonej okolicy. Podobny 
obraz stanu gąbczastego obserwuje się w obrębie przedniej części sko
rupy  i jądra ogoniastego, gdzie towarzyszy on um iarkowanym  ubytkom  
dużych komórek prążkowia i w mniejszym stopniu w torebce w ew nę
trznej, we wzgórzu oraz w jądrze zębatym móżdżku (ryc. 4). Obraz 
mielinowy mózgu prawidłowy. Szlaki długie nie zmienione. We wszyst
kich formacjach szarych mózgu stwierdza się obecność bardzo licznych 
komórek glejowych typu II Alzheimera. Komórki te (ryc. 5 i 6) cha
rak teryzuje  duże, pęcherzykowate, ostro, niekiedy podwójnie obryso
wane jądro, zawierające jedynie pyłkowate grudki chrom atyny. 
W każdym jądrze widoczne są zazwyczaj jedno lub dwa m etachrom a- 
tyczne jąderka. Jąd ra  te zwykle są okrągłe lub owalne. W iduje się 
jednak postaci nerkowate, osełkowate lub bliżej nieokreślonego kształtu. 
W wielu z nich błona jądrowa wykazuje charakterystyczne wręby 
i pofałdowanie. W barwieniach przeglądowych niewidoczna jest ich
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protoplazma, dzięki czemu noszą nazwę nagich jąder. Niekiedy wokół 
nich widuje się drobne skupienia, szarozielonkawego ziarnistego barwika. 
Komórki te najobficiej występują w korze mózgu, gdzie nie widzi się 
zupełnie prawidłowych form astrogleju, następnie w kolejności w ystę 
pują: prążkowie, wzgórze, gałka blada, istota czarna, jądro barwikowe 
mostu, jądro zębate móżdżku oraz oliwa dolna. W nętrze nagich jąder 
jest puste w barwieniach przeglądowych, zaś w barwieniu odczynni
kiem Schiffa zawiera niekiedy drobne PAS-dodatnie ziarnistości. 
Ziarenka te jeszcze obficiej skupiają się na obwodzie nagich jąder  
w bezpośrednim ich sąsiedztwie. W uzupełnieniu opisanych zmian 
w wycinkach z płata czołowego prawego i wzgórza prawego stwierdza 
się drobne ogniska naczyniopochodne w fazie rozbiórki makrofagowej. 
Ogniska te otoczone są nieznacznie tylko pomnożonymi i pobudzonymi 
astrocytami. Naczynia mózgu, zwłaszcza drobne i średnie, wykazują 
nieznaczne zwłóknienie ścian.

OMÓWIENIE

Obraz kliniczny naszego przypadku zawiera w zasadzie wszystkie 
elementy opisywane jako typowe dla encephalopathia porto-systemica: 
okresowe zaburzenie przytomności, wyraźny zespół pozapiramidowy 
z hiperkinezami, lekki zespół piramidowy lewostronny. Równie typowo 
przedstawiał się obraz zmian elektroencefalograficznych. „Czystość dia
gnostyczną” przypadku komplikowało współistnienie kiły i odmiednicz- 
kowego zapalenia nerek. Rolę kiły, jako czynnika przyczynowego dla 
opisanego zespołu klinicznego, można z łatwością wyłączyć ze względu 
na brak jakichkolwiek jej objawów, poza dodatnimi odczynami serolo
gicznymi we krwi. Wydaje się jednak, że nie można pominąć w pływ u 
czynnego procesu zapalnego w drogach moczowych na całokształt obser
wowanych zaburzeń biochemicznych.

Zaburzenia biochemiczne obserwowane w naszym przypadku odbie
gają bowiem dość istotnie od klasycznych zespołów encephalopathia  
porto-systemica. W dwukrotnie wykonanym  badaniu amoniaku nie 
stwierdzono ani razu jego wydatnego zwiększenia, przekraczającego 
granice normy pracownianej, chociaż nawet w okresie diety bezbiał- 
kowej utrzym ywał się on na stosunkowo wysokim poziomie (86 y %). 
Wzrost amoniaku w okresie epizodu śpiączkowego do 98 y % mieści się 
jednak w granicach błędu metody. Nie przeprowadzano próby obcią
żenia chlorkiem amonu i dietą wysokobiałkową. W biochemicznym 
obrazie przypadku uderzają ponadto dwa zjawiska, a mianowicie: 
znaczny spadek poziomu potasu oraz umiarkowanego nasilenia kw a
sica metaboliczna. Wydaje się, że oba te zjawiska należałoby raczej
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wiązać ze współtowarzyszącym zapaleniem odmiedniczkowym nerek, 
niż z podstawowym uszkodzeniem wątroby. Zwrócić jednak należy 
uwagę na fakt, że poziom potasu w surowicy krwi obniżał się na j
wydajniej w okresach śpiączkowych. Rola tego obniżenia, dla cało
kształtu obrazu klinicznego, jest trudna  do ustalenia. W ydaje się jed
nak faktem  godnym zanotowania i prześledzenia w dalszych obser
wacjach.

Jakkolwiek obserwowane zaburzenia biochemiczne, związane prawdo
podobnie z uszkodzeniami pozawątrobowymi, stanowiły tylko czynnik 
dodatkowy, przypuszczalnie pogarszały jednak w znacznej mierze stan 
związany z podstawowym procesem chorobowym, którego istotę sta 
nowiła patologia wątrobowa. Ostatecznie rozstrzygające było badanie 
morfologiczne ośrodkowego układu nerwowego, które wykazało zmiany 
identyczne w swojej s trukturze i rozłożeniu z obrazami opisanymi 
dotychczas i uznanymi za typowe dla encefalopatii pochodzenia w ątro 
bowego.

W obrazie morfologicznym przypadku, na określenie zasługuje niska 
aktywność astrogleju. Przejawia się ona brakiem odczynu na gąbczaste 
zwyrodnienie tkanki, podnoszonym poprzednio przez Inose i Guillaina 
i wsp. W naszym przypadku zaznacza się ona ponadto nikłym  odczynem 
glejowym w obrębie ognisk naczyniopochodnych. Brak odczynu glejo
wego, jako wyraz jego niewydolności czynnościowej w chorobie Wil
sona, podkreślali: Schaltenbrand i Bailey (1928). Wydaje się, że w przy
padku encefalopatii pochodzenia wątrobowego mamy do czynienia 
z podobnym zjawiskiem. Brak reakcji astrocytarne j odróżnia stan  gąb
czasty w encephalopathia porto-systemica  od analogicznych zmian opi
sanych przez McMenemeya, G ranta  i Smitha (1962) w  tak  zwanej 
subacute spongiojorm encephalopathy  stanowiącej schorzenia z grupy 
chorób przedstarczych. Brak związku ognisk zwyrodnienia gąbczastego 
z układem naczyniowym odróżnia go w naszym przypadku od naczynio
pochodnych zmian tego typu.

W przypadku naszym nie stwierdziliśmy wtrętów w nagich jądrach 
barwiących się dodatnio karm inem  Besta. Obecność ich stanowi czynnik 
różnicujący nagie jądra  w chorobie Wilsona od analogicznych zmian 
w śpiączce wątrobowej, czy w encefalopatii pochodzenia wątrobowego 
(Inose, Okinawa i wsp.). Obserwowaliśmy natomiast obecność PAS- 
-dodatnich ziarnistości we w nętrzu nagich jąder, jak również w ich 
bezpośrednim otoczeniu, które być może leżały w ich protoplazmie 
nie uwidoczniającej się w żadnym ze stosowanych barwień. W ydaje się, 
że przy pomocy tego barwienia uwidacznia się węglowodanowa skła
dowa zielonkawego barwika występującego w grudkowych skupieniach 
w otoczeniu nagich jąder opisywanego przez licznych autorów i obser
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wowanego przez nas. Istota tego barwika jest dotychczas zupełnie 
nie znana.

Różnicowanie kliniczne encephalopathia porto-systemica  i zwyrod
nienia wątrobowo-soczewkowego nie nastręcza trudności. Zespół ence
phalopathia porto-systemica  w ystępuje zwykle w 6 lub 7 dziesiątkach 
lat, częściej u kobiet. Nie stwierdza się tu  obciążenia dziedzicznego 
typowego dla choroby Wilsona. Zespól ten  rozwija się u ludzi z istnie
jącą przetoką pomiędzy układem żyły wrotnej a żyłą czczą dolną. 
U osób tych stwierdza się w wywiadach dane o poprzedzającej chorobie 
wątroby, wielokrotnie marskości z żylakami przełyku. Osobną grupę 
stanowią chorzy z motylicznością japońską wątroby, u których zaczo- 
powanie śródwątrobowych rozgałęzień żyły wrotnej przez larwy paso
żyta stwarza warunki do wytworzenia się krążenia obocznego, między 
układem  wrotnym  a żyłą próżną dolną z pominięciem żylnego filtra 
wątroby. W obrazie neurologicznym zespołu na czoło wysuwają się 
objawy pozapiramidowe i piramidowe z wyraźną komponentą móżdż
kową i otępienną. Najbardziej typowym  objawem klinicznym zespołu 
neurologicznego są okresowo występujące epizody ilościowych zaburzeń 
świadomości, do stanów śpiączkowych włącznie. Nie stwierdza się przy 
tym  nigdy zmian w rogówce. Podstawowym elementem biochemicznym, 
różnicującym oba zespoły, jest b rak  zaburzeń w metabolizmie miedzi 
i aminokwasów, z prawidłowym poziomem ceruloplazminy w  ence
phalopathia porto-systemica, a cbecncść (w większeści przypadków) 
podwyższonego poziomu amoniaku w surowicy krwi, osiągająca szcze
gólnie wysokie wartości w okresach śpiączkowych. Istotne znaczenie 
diagnostyczne mają próby obciążenia dietą wysokobiałkową lub związ
kami amonowymi, np. chlorkiem amonu (Sherlock, Summershill 
i White).

Natomiast morfologiczne różnicowanie obu zespołów może nastręczać 
znaczne trudności. Zasadnicze zmiany morfologiczne zespołu encepha
lopathia porto-systemica, a mianowicie zwyrodnienie gąbczaste tkanki 
nerwowej i obecność alzheimerowskich jąder glejowych typu II sta
nowią część składową patomorfologii zwyrodnienia wątrobowo-soczew
kowego. Obraz morfologiczny zmian mózgowych encephalopathia porto- 
sy s tem ica  różni się od choroby Wilsona w pierwszym rzędzie umiejsco
wieniem zmian zwyrodnieniowych. Zwyrodnienie gąbczaste tkanki ner
wowej występuje przede wszystkim w głębokich warstwach kory mózgu 
i w istocie białej podkorowej, zwłaszcza okolicy czołowej z wybiórczą 
predylekcją do zawoju środkowego przedniego. Zwoje podkorowe 
dotknięte są znacznie rzadziej i w znacznie mniejszym stopniu. Nie 
opisywano również występowania w encephalopathia porto-systemica  
komórek Alzheimera typu I i komórek Opalskiego, uważanych za
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patognomoniczne dla zwyrodnienia wątrobowo-soczewkowego. Autorzy 
japońscy (Okinaka i wsp., W atanabe i Okuda) podnoszą występowanie 
śródjądrowych wtrętów, barwiących się karm inem  Besta, w „nagich” 
jądrach w encephalopathia porto-systemica, których brak jest w analo
gicznych postaciach gleju w chorobie Wilsona.

Istnieją jednakże niewątpliwe przypadki zarówno choroby Wilsona, 
jak i encephalopathia porto-systemica, których obrazy morfologiczne są 
całkowicie zbieżne. Te podobieństwa uzasadniają traktowanie przypad
ków encephalopathia porto-systemica  -jako nietypowych postaci choroby 
Wilsona (Inose, Guillain, Bertrand, Godet-Guillain), bądź też próby 
szukania wspólnych dla obu zespołów mechanizmów patogenetycznych 
w działaniu na tkankę nerwową nie przepuszczonej przez filtr wątroby 
krwi jelitowej (Baltazan, Olszewski, Zervas). Podobieństwa morfolo
giczne są tym  większe, że obecność karminochłonnych w trętów  w nagich 
jądrach w encephalopathia porto-systemica  nie jest, jak się wydaje, 
zjawiskiem stałym. Najistotniejszym czynnikiem różnicującym oba 
zespoły są zaburzenia metabolizmu miedzi, obecne w chorobie Wilsona, 
podczas gdy w encephalopathia porto-systemica  zawartość miedzi, za- 
równc we krwi, jak i w tkance nerwowej, nie odbiega od wartości 
prawidłowych. Morfologiczne wykładniki obecności lub braku zaburzeń 
w metabolizmie miedzi w  tkance nerwowej mogą być uchwycone 
w jej badaniu histochemicznym.

M. fl. MoccaKOBCKH, H. najnomKeBHw-IUHMxejib

E NCEPH ALO PATH 1A P O R T O -SY ST E M IC A  

CoÄe pxaHHe

nocne KpaTKoro aHajiH3a AaHHbix jiHTepaTypu aBTopbi npoBOAHT coócTBeHHbin 
cjiyliafi nê eHOHHOH 3Hu,e(J)aj]onaTHH. Cjiy^aft othochtch k 67-jiemeH xemuHHe c npo- 
ÄOJDKHTejibHbiM aHa M H e.3 0M  Bocna jieHHH >KejmHbix nyieft, unppo3a ne^enn h nepno- 

flĤ ecKHX KpoBoreHCHHH H3 BapHK03Hbix BeH nnmeBOAa. rio jiTopa ro^a TOMy Ha3aÄ 
npoBeaeH nopTO-KaBajibiibiH anacT0M03. y  óojibHoń Haó^ioaa^CH c jia 6o-Bbipa>KeHHbiH 

nnpaMHflHbiH chhäPOM c napacTaiomHM SKCTpanupa mhähhm h ncHxoopraHHqecKHM chh- 
flpOMOM, Ha (})OHe KOTOpbIX nOHBJIHJlHCb nepHOflHMCCKHe paCCTpOlkTBa C03H3HHH BnjIOTb 

ao necKonbKO-ÄHeBHbix K0MaT03Hbix COCTOJIHHH. 06iiapy>KeHbi rjiyr')OKHe önoxHMnqecKHe 
paccTpoficTBa B BH ê HapyiueHHii SJieKTpojiHTHoro h npoTemiHoro PajiaHca h paccTpon- 
CTB3 KHC^OTHO-me^OMHOrO paBHOBeCHH.

B ceKUHOHHOM HCcjrejioBaHHH 6buia oönapyjKeHa 3HU,e(f)a.noiiaTHqecKaH KaprnHa 
ne f̂cHOHHoro npoHCxo>K,neHHH c H3MeHeHHHMH xapaKTepa sta tus spongiosus  b  Kope 
H cyÖKopTHKajibHOM f ie j io M  B em ecTB e, Hafiöojiee BbipaweHUbiMH b  oójiacTH npeueH- 
TpajibHoß H3BHJIHHM, a TaioKe HajiH^ne rjiHH AjibureHMepa b o  Bcex cepbix 4)opMauHHX

http://rcin.org.pl



Encephalopathia porto-system ica 187

M o s r a .  Ä B Topb i yKasbinaioT Ha pa3JiHHna ÖHOXHMHqecKHx usMeHeHHH b Ha6jiK),naeM0M 

CJiyqae c aawibiMH JiHTepaTypbi. OcoöeHHO o6pam,a^ BHHMaHHe hhskhh ypoBeHb K a m a .  

naflaioiUHii eme b nepnofle pacerpoücTB co3HaHHa, npn HopMajibHOM ypoBHe aMMHana. 

H e  O T Ó p acb iB aa Hecf)poreiiHoro MexaHH3Ma (xpommecKHH, oßocrpeHHbiH nnajioHeiJipHT) 

onnc.biBaeMbix H3MeHenHH, aBTopbi noA^epKUBaiOT cjio>KHOCTb MeTaöo^nqecKHx paccTpoßcTB 

B TeqeHH H re n a T o re iiH O K  3HU,e(|)aj]onaraH. Mo>KeT 6biTb a M M H a K  hc h b j ih c t c h  e^HHCTBeH- 

HblM (JjaKTOpOM, oßyCnOB.IHBaiOmHM pa3BHTHe paCCTpOHCTB C03H3HHH. H a  3TO yK33bIBaiOT 

TaK MHorowHCJieHHbie .nmepaTypHbie ÄaHHbie, KaK h KJiHHHHecKHe naöjiioäghhh.

B  M0p(|)0^0rHiiecK0H KapTHHe c j iy q a a  aBTopbi o c o ó o  noÄ^epKHBaiOT noBpeJKAeHHa 

(J)yHKu,HH rjiHH, n poH B.naiom H ecH  HeAOCTaTOMHOCTbK) e r o  p enapaTO piiO H  AeHTejibHOCTH —  

H ao^ iO flaeM bie  TaK b  yiacTKax 3aHflTbix H3MeHeHHHMH r a n a  s ta tus  spongiosus  KaK 

H b B a 3 o re H H b ix  u ep e6 p 0M aji?m H 0 H H b ix  o ii a r a x .  A b t o p h  He H a 6 ji io ,ą a jiH  npucyTCTBHH 

HHK.1I03HH B rOJIbIX H flp a x ,  I103HTHBH0 OKpaillHBaiOlUHXCH KapMHHOM B e c T a .  3aTO Ha6/110-  

AajiHCb P A S -no^ o > K H T e,ahH bie  3epHHCTOCTH, jioKa.nH3HpyK)in,HecF HHor,n,a B H yipH , a n p e n -  

MymecTBeHHO BOKpyr r o ^ b ix  f lÄ ep . noBHAHMoiviy  a e j i o  K a c a e T c a  la K p a cK H  yiv ieBOAHoro  

KOMnoHeHTa c e p o - 3 & n e H o r o  KpacHTejiH, H a 6 , i i o A 3 e M o i o  b CTaH^apTHbix oKpaii iHBaHHHx.

M. J. Mossakowski, J. P aluszkiew icz-Szym chel  

PO R T O -SYS T E M IC  E N C E P H A L O P A T H Y  

S u m m a ry

The authors report the case of a 67-year old fem ale w ho suffered for a few  

years from cholecystitis , hepatic cirrhosis and bleeding from esophageal varices. 
One and half year ago an anastomosis of the portal vein  with the inferior vena  

cava was performed. On admission to the hospital marked pyramidal and increasing  

extrapyram idal and psychoorganic syndromes were observed as w ell  as periodic 

loss of consciousness and intermittent coma lasting several days. Proteins and 

electrolite levels and acid-alkali balance were seriously disordered.

Postmortem exam ination revealed changes characteristic of liver encephalo
pathy with status spongiosus of the cerebral cortex and subcortical white matter, 
most marked in precentral gyrus, and presence of Anlzheim er’s glia type II in all 

gray structures of the brain. B est’s carm ine-positive inclussions in naked nuclei 
were not observed. There were present in naked nuclei PA S-positive intranuclear  

granulations which more often sorrounded the nuclei. It seems that these gra
nulations correspond to carbohydrate fraction of gray-greenish pigment noticed  

in routine staining.

The authors point to the strinkingly low  potassium level w hen the patient 

was unconscious. The ammonia level was normal. These data differ from those  

of other authors.

Authors keep in mind nephrogenous m echanism  i. e. chronic exacerbated  

pyelonephritis, but suggest complicated metabolic disorders in the course of 

liver encephalopathy. Ammonia perhaps is not the sole factor responsible for 

the disorders of consciousness. The clinical course as w ell as the data from 

the literature support this suggestion.
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Rye. 1. Jamiste ubytki tkanki nerw owej, składające się na obraz zwyrodnienia  
gąbczastego w  V w arstw ie kory ruchowej. Zmniejszona ilość komórek nerwowych,  

ilość gleju w  granicach normy. Hematoksylina-eozyna. Pow. 135 X.
Fig. 1. Spongictic degeneration of the V th layer of the motor cortex. Sm all cavities  
in cerebral tissue. The amount of nerve cells is below  normal, the amount  

of glial cells normal. H em atoxylin-eosin . Magn. X135.

S M I
Rye. 2. Stan gąbczasty w  w arstw ie w łók ien  podkorowych, zakrętu środkowego  

przedniego. Brak odczynu glejowego. Hem atoksylina-eozyna. Fow. 75 X.
Fig. 2. Status spongiosus in subcortical fiber layer of central anterior gyrus. 

Glial reaction absent. H em atoxylin-eosin . Magn. X 75.
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Rye. 3. To samo co na rye. 2 w  barwieniu metodą Heidenhaina. Pomiędzy jam- 
kami prawidłowo zachowane osłonki rdzenne. Pow. 75 X.

Fig. 3. The same field as in Fig. 2., stained after Heidenhain. Among the 
cavities w ell preserved m yelin  sheaths. Magn. X 75.

Rye. 4. Stan gąbczasty w  jądrze zębatym móżdżku. Znaczny ubytek komórek  
nerwowych, bez wyraźnego odczynu glejowego. Hematoksylina-eozyna. Pow. 175 X. 
Fig. 4. Status spongiosus of cerebellar dentate nucleus. Loss of nerve cells  

marked, w ithout evident glial reaction. Hem atoxylin-eosin . Magn. X 175.
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Rye.  5. Nagie jądra Alzheimera w  korze wyspy. Widoczne duże ostro obrysowane, 
„pastę” nie posiadające protoplazmy jądra glejowe. Hematoksylina-eozyna.

Pow. 300 X.
Fig. 5. A lzheim er’s „naked nuclei” in insular cortex. Large, sharply demarcated  
„empty” glial nuclei are shown w ithout cytoplasm. Hem atoxylin-eosin . Magn. X 300.

Rye. 6. Nagie jądra Alzheimera. We wnętrzu niektórych jąder w idoczne ostro 
obrysowane jąderko. Obok prawidłowe jądra oligodendrogleju. H em atoksylina-

eozyna. Pow. 6C0 X.
Fig. 6. A lzneim er’s „naked nuclei”. Inside of som e nuclei sharply demarcated  
nucleoli. On the side normal nuclei of oligodendroglia. H em atoxylin-eosin .

Magn. X 600.
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N E U R O P A T O L O G IA  P O L S K A  1964, r. 2 t. I

ZUZANNA K RAŚNICKA  

DWA PRZYPADKI MARTWICY W SPOIDLE WIELKIM MÓZGU

Z Zakładu Neuropatologii PA N  w  Warszawie  
Kierownik: prof, dr med. E. Osetowska

W 1903 r. Marchiafava i Bignami na podstawie 3 przypadków (dwóch 
własnych i trzeciego opublikowanego poprzednio przez Carducciego) 
opisali zespół chorobowy, który  z punktu  widzenia anatomicznego 
charakteryzował się m artwicą w części przedniej spoidła wielkiego 
z zaoszczędzeniem jego włókien brzusznych i grzbietowych. Od czasu 
pierwszej publikacji ogłoszono szereg prac, opisujących podobne przy
padki. Według ostatniej statystyki opracowanej przez autorów an 
gielskich (Ironside, Frances, Bosanquet, McMenemey 1961) liczba przy
padków wynosiła 88. S tatystykę tę należy uzupełnić o 1 przypadek 
z Austrii (Jellinger 1961) i 1 przypadek z Rumunii (Sager, Mares, 
Drocan, Mares 1960). Pierwsze przypadki pochodziły przede wszystkim 
z Włoch i dotyczyły ludzi nadużywających pewnego gatunku czerwonego 
wina. Następne pochodzą z Francji, Szwajcarii, Hiszpanii, Argentyny, 
Albanii, Kuby, Anglii, Brazylii, Austrii i Stanów Zjednoczonych Ame
ryki Północnej. Prawie wszystkie opublikowane przypadki łączyły się 
z przewlekłym alkoholizmem. Niektóre z nich dotyczyły osobników 
nadużywających takich napojów alkoholowych, jak  wódka, a niekiedy 
nawet piwo. Jedynie w przypadku pochodzącym z Rumunii — nie 
udało się wykazać przewlekłego alkoholizmu. Przypadek ten dotyczył 
kobiety w wieku lat 70 z następującym  obrazem klinicznym: postępu
jące otępienie, zaburzenia mowy, astasia-abasia z tendencją do padania 
do tyłu, dyskretny niedowład połowiczy, katatonia, wzmożone napięcie 
mięśniowe. Badanie mózgu wykazało martwicę w przedniej części 
corpus callosum, oraz uszkodzenie mieliny zawoju obręczy i substancji 
białej w płatach czołowych.

Poniżej przedstawiam dwa przypadki m artwicy spoidła wielkiego, 
które zarówno w obrazie klinicznym, jak  i morfologicznym wykazywały 
pewne podobieństwo do przypadku podanego przez autorów rumuńskich.

1 3
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P r z y p a d e k  1. P A N  48/61. Chory L. Z. lat 54 przebywał na obserwacji  
szpitalnej przez okres 1 dnia. Dnia 28.V.1962 r. wystąpiła  krótkotrwała utrata 
przytomności. Po południu nastąpiła ponowna utrata przytomności, na skutek  
czego chory przewieziony został do szpitala. Od listopada 1960 r. leczony był 
na gruźlicę płuc. Dokładniejszego w yw iadu nie można było uzyskać ani od 
chorego, ze względu na jego stan, ani od rodziny, ponieważ mieszkał samotnie.

S t a n  p r z e d m i o t o w y :  głęboko nieprzytomny, oddech Cheyne-Stokesa,  
liczne rzężenia nad płucami, ciśnienie krwi 130/70 mm Hg.

S t a n  n e u r o l o g i c z n y :  źrenice nierówne, prawa w iększa od lewej,
nie reagują na światło. Kończyny górne i dolne opadają bezwładnie. Napięcie  
m ięśniow e w e w szystkich kończynach wiotkie. Odruchy okostnowe i ścięgniste  
w  kończynach górnych bardzo słabe. Odruchy kolanowe i skokow e nieobecne. 
Objaw Babińskiego obustronnie dodatni.

B a d a n i a  d o d a t k o w e  nie wykazały  istotnych odchyleń od stanu pra
w idłowego, po 1 dniu pobytu w  szpitalu chory zmarł wśród narastających objawów  
obrzęku płuc.

R o z p o z n a n i e  k l i n i c z n e :  Haemorrhagia cerebri  probabi l i ter  ad v e n -
triculos. O edem a pulmonum.

Badanie anatomopatologiczne z dn. 30.V.1962 r. wykazało: Dilatatio 
cordis totius. Haemorrhagiae multiplices ventriculi sinistri cordis. 
Atherosclerosis centralis gradu mediocri. Emphysema, hyperaemia pas- 
siva et oedema pulmonum. Adhaesiones funiculares et planijormes  
pieurae dextrae. Tonsillitis purulenta. Steatosis focalis hepatis.

W b a d a n i u  m a k r o s k o p o w y m  mózgu: praw a tętnica środ
kowa mózgu tuż za rozwidleniem wykazuje niewielkie tętniakow ate roz 
szerzenie. Wokół tętniaka podpajęczynówkowy wylew krw aw y roz
przestrzeniający się wzdłuż szczeliny Sylwiusza prawej na przednio- 
boczną powierzchnią płata czołowego. Niewielka ilość krwi przedostała 
się do przestrzeni ptodtwardówkowej tej okolicy. Na przekrojach po
przecznych stwierdzono drobne ogniska m artw icy krwotocznej obejmu
jące zawoje obręczy i hipokampa po stronie prawej oraz przegrodę 
przezroczystą.

R o z p o z n a n i e  m a k r o s k o p o w e :  Haemorrhagia subduralis
et subarachnoidealis eoc aneurysmate arteriae cerebri mediae dextrae. 
Foci malaciae rubrae in regione gyri cinguli et hyppocampi lateris 
dextri et in regione septi pellucidi.

Do badania mikroskopowego pobrano wycinki z trzech poziomów 
przedniej części spoidła wielkiego (jeden z nich obejm uje także prze
kroje przez trzony obu sklepień), z prawego zawoju obręczy i zawoju 
hipokampa oraz z lewej okolicy czołowej. Skrawki utrwalono w para 
finie i zabarwiono metodami: hematoksylina-eozyna, van Gieson,
Heidenhain i Holzer.

B a d a n i e  m i k r o s k o p o w e :  w preparatach barwionych na
osłonki mielinowe stwierdza się przejaśnienia w okolicy przedniej

http://rcin.org.pl



Martwica spoidła w ielkiego mózgu 195

części spoidła wielkiego i w obrębie obu trzonów sklepienia (rye. 1). 
Przejaśnienia mniej intensywne, ale za to bardziej rozległe, obserwuje 
się w istocie białej zawoju obręczy (ryc. 2). W istocie białej płata 
czołowego widoczne jedynie niewielkie przejaśnienia wokół naczyń 
krwionośnych.

W preparatach barwionych na włókna glejowe nie stwierdza się 
żadnego odczynu ze strony gleju włóknistego w obrębie zmian demie- 
linizacyjnych.

W barwieniu przeglądowym widoczne są ogniska martwicy krw o
tocznej w przedniej części spoidła wielkiego, w przegrodzie przezro
czystej, w obu sklepieniach (z całkowitym rozpadem włókien), w zawoju 
obręczy i w zawoju hipokampa. Wszystkie te ogniska mają charakter 
świeżej, jednoczasowej m artwicy bez odczynu glejowego. W niektó
rych odcinkach stwierdza się tylko niewielką reakcję mezenchymalną 
w postaci proliferujących naczyń. W okolicy ognisk martwiczych, 
wokół niektórych naczyń krwionośnych, widoczne są nacieki składające 
się przede wszystkim z elementów drobno-okrągło-komórkowych.

W korze czołowej opustoszenia komórkowe szczególnie wyraźne 
w trzeciej warstwie. Naczynia przedwłosowate i włosowate kory i istoty 
białej wykazują znaczne szkliwienie. Liczne przestrzenie okołonaczy- 
niowe poszerzone. Opony miękkie pogrubiałe i zwłókniałe. Naczynia 
opon przekrwione. W przestrzeniach podpajęczynówkowych obecna 
świeża, niezhemolizowana krew.

P r z y p a d e k  2. PAN  49/62. Chora K. F., lat 70. Obserwacja szpitalna od 
27.1.1962 r. do 1.III.1962 r. W dniu przyjęcia do szpitala wystąpiły  nagle bóle  
głowy, wymioty, niedowład lewostronny, przymroczenie i senność. Od kilku lat 
otoczenie chorej spostrzegało narastanie zmian psychicznych. Zaczęła się zaniedby
wać, niechętnie zmieniała bieliznę i ubranie.

S t a n  p r z e d m i o t o w y :  zamroczona, senna. Z odchyleń w  stanie narzą
dów wewnętrznych: powiększenie lewej komory serca i szmer skurczowy nad 
koniuszkiem. Czynność serca miarowa, 80/min. Ciśnienie krwi 195/120 mmHg. 
Owrzodzenia troficzne na lew ym  podudziu i na lewej stopie.

S t a n  n e u r o l o g i c z n y :  szpary powiekowe nierówne, prawa większa od 
lewej. Źrenice trudne do oceny z powodu zaćmy oka lewego i stanu poopera
cyjnego oka prawego. Niedowład nerwu VII prawego, typu ośrodkowego. Obu
stronne osłabienie słuchu. Lekki niedowład lewej kończyny górnej. Napięcie 
mięśniowe wzmożone w  lewych kończynach. Objaw Babińskiego dodatni po 
stronie lewej. Odruchy brzuszne nieobecne. Nietrzym anie moczu.

B a d a n i a  d o d a t k o w e :  płyn m ózgow o-rdzeniowy — krwisty, pleocytoza  
30 (limfocyty). Białko 198 mg°/o. Krzywa zlotowa nieznacznie odkształcona w  środ
kowej części. Odczyny białkowe dodatnie (Pandy w ybitn ie  wzmożony). Mocz — 
białko od 0,16 % do 0,33 %, urobilinogen wzmożony, w  osadzie — nieliczne na 
błonki w ielokątne i okrągłe w  p. w., liczne leukocyty i pojedyncze erytrocyty  
w  p. w. Pozostałe badania bez istotnych odchyleń od stanu prawidłowego.
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Przez cały okres pobytu w  szpitalu chora pozostawała w  łóżku. Była przy- 
mroczona i senna. Okresami obserwowano niew ielką poprawę stanu psychicznego  
— spełniała w tedy proste polecenia. Zanieczyszczała się. Po nakłuciu lędźwiowym  
w ystąpiła  sztywność karku, utrzymująca się aż do zejścia śmiertelnego. Od 22.11.62 
pogorszenie stanu ogólnego, w iększa senność, brak łaknienia i pragnienia. 
Od 28.11.62 wyraźne objawy niewydolności krążenia (duszność, przyspieszenie  
czynności serca, obrzęki). Zgon 1.III. 1962 roku.

R o z p o z n a n i e  k l i n i c z n e :  Haemorrhagia meningo-cerebralis.
Badanie anatomopatologiczne z dn. 2.III.1962 r. wykazało: Hyper- 

trophia concentrica ventriculi sinistri cordis. Arteriosclerosis gradu 
magno. Bronchopneumonia inferior dextra. Cholecystitis chronica 
calculosa. Ulceratio cruris et pedis sinistri.

Badanie makroskopowe mózgu: wybroczyny krwotoczne w przestrze
niach podpajęczych w okolicy czołowo-skroniowo-ciemieniowej prawej. 
Naczynia podstawy z niewielkimi zmianami miażdżycowymi. Przekroje 
poprzeczne — w przedniej części spoidła wielkiego ognisko rozmiękania 
zaoszczędzające tylko znikomą część włókien brzusznych. W zwojach 
podstawy drobne jamki i ogniska rozmiękania. Największe nasilenie 
tych zmian w łupinie po stronie prawej.

R o z p o z n a n i e  m a k r o s k o p o w e :  Focus encephalomalaciae
corporis callosi. S tatus lacunaris. Haemorrhagia subarachnoidealis 
hemisphaerii dextri. Arteriosclerosis cerebri.

Do badania mikroskopowego pobrano skrawki z dwóch poziomów 
przedniej części spoidła wielkiego (skrawki duże obejmujące formacje 
mózgowe przylegające do spoidła jak  płaty czołowe, zwoje podstawy, 
sklepienie), poza tym  ze śródmózgowia i z mostu. Technika: parafina; 
barwienie: hematoksylina-eozyna oraz wg metod van Gieson, Heiden- 
haina i Holzera.

B a d a n i e  m i k r o s k o p o w e  mózgu: w preparatach barwio
nych na osłonki mielinowe stwierdza się rozległe zniszczenie przedniej 
części spoidła wielkiego (ryc. 3). W miejscu tym  widoczny jest nie 
tylko całkowity rozpad włókien środkowej części spoidła, lecz także 
ich warstw y powierzchownej. Ponadto stwierdza się demielinizację 
w środkowej części obu sklepień i przejaśnienia w okolicy jąder pod
stawy, zwłaszcza w łupinie. Przejaśnienia w obrębie jąder podstawy 
umiejscowione są przede wszystkim okołonaczyniowo, niektóre z nich 
zlewają się ze sobą tworząc większe pola demielinizacyjne.

Barwienie na włókna glejowe nie wykazuje żadnej reakcji ze strony 
gleju włóknistego w obrębie opisanych ognisk.

P repara ty  barwione hematoksyliną-eozyną wykazują ogniska m ar
twicy zupełnej w spoidle wielkim i w  obu trzonach sklepienia. Pola 
ognisk martwiczych są pokryte makrofagami. W niektórych miejscach 
na brzegach m artwic widoczne młode pączkujące naczynia. Wokół
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ognisk martwiczych pojedyncze naczynia wykazują nacieki drobno- 
okrągło-komórkowe.

Zmiany w okolicy jąder podstawy polegają na rozsianych opusto- 
szeniach i niewielkich m artwicach okołonaczyniowych. Wśród ognisk 
m artwiczych widoczne są makrofagi, obładowane barwikiem krwio
pochodnym oraz drobne świeże wybroczyny krwawe.

Kora mózgowa wykazuje znaczne opustoszenia komórkowe prze
ważnie w III warstwie. Skąpe nacieki drobno-okrągło-komórkowe wzdłuż 
naczyń korowych. Na skrawkach ze śródmózgowia i mostu wyraźne 
cechy obrzęku i niewielkie nacieki okołonaczyniowe.

Opony pogrubiałe, zwłókniałe. W przestrzeniach podpajęczynówko- 
wych wynaczynienia krwi, w niektórych miejscach makrofagi z barwi
kiem krwiopochodnym.

W preparatach barwionych metodą van Gieson większość naczyń 
wykazuje nadmierne zwłóknienie i przerost przydanki.

Najistotniejsze zmiany w obu przedstawionych przypadkach pole
gają na rozmiękaniu spoidła wielkiego. Odpowiadają one uszkodzeniom 
występującym  w zespole Marchiafava-Bignami. Ponadto w pierwszym 
przypadku towarzyszą im zmiany w zawoju obręczy, hipokampa i prze
grodzie przezroczystej, w drugim  — stan zatokowaty jąder podstawy. 
W obu przypadkach obecne są wynaczynienia podpajęczynówkowe.

OMÓWIENIE

Przyżyciowe rozpoznanie zespołu Marchiafava-Bignami jest prze
ważnie niemożliwe ze względu na różnorodność i nietypowość obrazu 
klinicznego. We wszystkich przypadkach, znanych z piśmiennictwa 
światowego, rozpoznanie opierało się o wyniki badania anatomicznego, 
z wyjątkiem  drugiego przypadku Boudin, Barbizet i Brion (1957). 
W przypadku tym  uszkodzenie spoidła wielkiego zostało rozpoznane 
przyżyciowo. W piśmiennictwie polskim Wald i Gadomska (1961) 
opublikowali przypadek, w którym  podejrzewali istnienie zespołu 
Marchiafava-Bignami na podstawie obserwacji klinicznych i obrazu 
rentgenowskiego odmy mózgu. Obserwacji tej brak jest potwierdzenia 
anatomopatologicznego.

Najczęściej spotykany obraz kliniczny zespołu Marchiafava-Bignami 
charakteryzuje się występowaniem przewlekłych zmian psychicznych 
typu narastającego otępienia, na które nakładają się nagłe incydenty 
udarowe, przebiegające z u tra tą  przytomności i zaburzeniami mowy. 
W początkowym okresie często w ystępują bóle głowy, wymioty, a nie
jednokrotnie drgawki uogólnione lub ogniskowe. Czas trw ania choroby — 
od momentu wystąpienia objawów ostrych do zejścia śmiertelnego —
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waha się w granicach od kilku dni do kilku miesięcy. Z objawów 
neurologicznych najczęściej obserwuje się: wzmożenie napięcia mięśnio
wego, niedowłady połowicze, zazwyczaj dyskretne, jedno- lub obustronne 
objawy piramidowe, objawy oczne (nierówność źrenic i zniesienie 
odruchu na światło), zaburzenia ze strony zwieraczy pęcherza i odbytu. 
Z objawów ogólnych często występuje niedożywienie i zmiany troficzne 
(Schuller 1961, Ironside i wsp., Boudin i wsp.).

Wtórna, szczegółowa analiza historii chorób naszych przypadków 
wykazuje obecność pewnych objawów, które mieszczą się w obrazie 
klinicznym, charakterystycznym  dla zespołu Marchiafava-Bignami. 
W pierwszym przypadku z typowych objawów zaobserwowano ostry 
początek zaburzeń, przebiegający z u tra tą  przytomności, nierównością 
źrenic wraz ze zniesieniem oddziaływania na światło oraz dodatnim 
obustronnie objawem Babińskiego. Obraz kliniczny drugiego przypadku 
jest bardziej charakterystyczny. Cechował go narastający od kilku lat 
zespół otępienia psychicznego, na k tóry  nałożył się ostry incydent 
udarowy z niedowładem lewostronnym, bólami głowy, wymiotami, 
u tra tą  przytomności, zaburzeniami ze strony zwieraczy w postaci nie- 
trzym ania moczu oraz owrzodzeniami troficznymi podudzia i stopy.

Obraz morfologiczny naszych przypadków zawiera wszystkie zasad
nicze elementy opisywane w zespole Marchiafava-Bignami. Obok nich 
występowały pewne cechy odmienne (sądząc z przeglądu dostępnego 
piśmiennictwa) dotychczas nie opisywane. Na podkreślenie zasługują 
ogniska rozmiękania w obrębie trzonów sklepienia (oba przypadki), 
w  korze rogu Amona i zawoju obręczy. W ydaje się, że w przypadku 1 
uszkodzenia w sklepieniach stanowią pewną analogię do opisywanych 
przez innych autorów zmian w długich włóknach nerwowych, takich 
jak spoidło przednie mózgu (Haguenau, Bertrand, Christophe i Godet- 
-Guillain 1955 oraz Jequier i Wildi 1955) czy pasmo wzrokowe (Boudin 
i wsp.). Rozkład zmian chorobowych obserwowanych w obu naszych 
przypadkach w ośrodkowym układzie nerwowym mógłby wskazywać 
na układowy charakter uszkodzeń w zespole M archiafava-Bignami doty
czących obok przedniej części spoidła wielkiego również i tzw. układu 
limbicznego. Być może, opisane przez innych autorów zmiany w zawoju 
obręczy (Sager i wsp.) zależą nie tylko od uszkodzenia spoidła wielkiego, 
lecz także od zespołu zmian w układzie limbicznym.

Dość charakterystyczne są również uszkodzenia w korze mózgu. 
Zbliżają się one nieco do zmian opisanych przez Morela (1939) pod 
nazwą blaszkowego stwardnienia kory (sclerose corticale laminaire 
de Morel) i uważanych przez niego za odrębną postać encefalopatii 
alkoholowej. Jednakże ze względu na częste przypadki współistnienia 
tych zmian z rozmiękaniem przedniej części spoidła wielkiego — szereg
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au torów  (między innymi Delay, Brion, Escourolle i Sanchez 1960) 
uważa morelowski typ  zmian w  III warstwie kory mózgu za istotny 
składnik obrazu morfologicznego zespołu Marchiafava-Bignami.

Etiologia obu naszych przypadków nie jest jasna. Skąpe i niekom
pletne wywiady chorobowe, dotyczące ludzi samotnych, wykazujących 
zmiany psychiczne i nieprzytomnych podczas pobytu w szpitalu, nie 
pozwalają ani na przyjęcie, ani też na zdecydowane odrzucenie prze
wlekłego alkoholizmu. Na podstawie prac D’Abundo (cyt. za Ironside 
i wsp.) i doniesienia autorów rum uńskich odnosi się wrażenie, że prze
w lekły alkoholizm nie jest jedynym  czynnikiem patogenetycznym zespołu 
Marchiafava-Bignami. Mogą tu  istnieć także pewne dodatkowe czynniki 
patogenetyczne, jak urazy, wyniszczenie oraz zatrucia endo- i egzo
genne.

Poglądy na patomechanizrn uszkodzeń ośrodkowego układu nerwo
wego w zespole Marchiafava-Bignami są niejednolite. Swoista wybiór
czość uszkodzenia środkowych pokładów włókien spoidła wielkiego 
uwarunkowana jest znaczną ich wrażliwością na działanie różnych 
czynników toksycznych, zakaźnych oraz na niedobory witaminowe 
związane z ich późną mielinizacją (Mingazzini — cyt. za Ironside 
i wsp., Sager i wsp.). Według innych autorów (Schwob, Gruner, 
Foucquier, Harl, Franęon i Guerre 1953) wrażliwość ta zależy od 
niskiej zawartości cytochromu i związanym z tym  tzw. resztkowym 
typem  oddychania tkankowego we włóknach spoidłowych. Alkohol 
prowadzi do zaburzeń w układzie enzymów oddechowych tkanki. Jej 
uszkodzenia są tym  większe, im niższa jest pierwotna zawartość tych 
enzymów w danej części mózgu.

Pentschew (1958), Seitelberger i Berneer (1955) stoją na stanowisku, 
że podstawowym czynnikiem patogenetycznym zmian tkankowych 
w zespole Marchiafava-Bignami jest zaburzenie w przepuszczalności 
ścian naczyniowych, wynikające z uszkodzeń bariery krew-mózg. 
Niedobór tiaminy i pirydoksyny prowadzi do znacznego uszkodzenia 
naczyń mózgu (Hecaen i A juriaguerra  1956). Wydaje się, że podobnie 
jak we wszystkich encefalopatiach alkoholowych, tak i w zespole 
Marchiafava-Bignami — u podstaw zmian tkankowych i objawów kli
nicznych — leży niedobór zespołu witam iny B, a zwłaszcza tiaminy 
i pirydoksyny. Stąd też i każde inne zaburzenie, prowadzące do prze
wlekłego niedoboru tych składników, teoretycznie może być przyczyną 
zespołu Marchiafava-Bignami.
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3. KpacHHUKa

ABA CJIYMAfl HEKP03A B BOJlbUJOH CnOHKE M03r0BbIX nOJiyiUAPHH

CoAepjKaHHe

npeÄCTaBjieHbi ABa o iy^ an  CHH^poMa MapKHH(|)aBa-BHHfc5iMH. B nepBOM cjiywae 

113 TunH^Hbix KjiHHH^ecKHX CHMriTOMOB Ha6.rno;ja;iHCb ocTpoe Haqajio 3a6ojieBaHHfl, c co- 

nyTCTByjomeft noTepeü C03H3HHH, aHH30K0p.'in c  OTcyTCTBHeM peaKUHH 3paHKOB Ha CBer 

H AByCTOpOHHHH CHMnTOM BaÓHHCKOrO.

B T o p o f t  c j i y n a f t  xapaK T ep H 3 0 B a j ic 5 T  c  HecKOJibKHx j ieT  H a p a c T a io m H M  ^CMeHTHBHbiM 

CHHßpOMOM, C KOTOpbIM COHeTa/ICfl OCTpblH TpaBMaTHHeCKHH HI-IUH ACHT, C JieBOCTOpOHHHM 

nape30M, C rOJIOBHOW ÓOJIbK), pBOTOH H nO TepO H  C03H3 HHH, CO CBHHKTepOHÄa/IbHblMH 

paCCTp 0HCTB3MH MOTeBOTO n y 3 b 'p H  H C Tpo4>HHeCKHMH H3MeHeWHHMH JieBOH rOJieHH 

H CTOnbl.

CaMbiM cymecTBeniibiM M0pcJ)0Ji0rHqecKHM H3MeHeHHeM b npe,ncTaBjieHHbix cjiywaax 

HBjineTCfl uepeßpoMa^HHHH ß a n b iu o f t  cfiohkh, THnw^Hoe HBjieuHe npn MapKHH(})aBa-BH- 

HbHMH. KpoMe Toro B Aßyx ejiyqaHX Ha(viK),najiHCb H3MeHemiH b (jjopMauHflx npnHa^- 

jiejKamHx K jiHMÖH'iecKOH CHCTeMe (cboä —  B Äßyx c^ynaax, rn n n o K a M n o s b i  H3BHJiHHbi 

H oöofl —  B nepBOM cjiy^ae). Ha ocHOBamtH jioKajiH3auHH H3MeHen»ft b npeacraBjieHHbix 

cjiywaax paccMaipHBaeicJi B03M0>KH0CTb noßpe>K,a.eHHH jiMMÖHuecKoii chctcmn b cHH^poMe

AlapKHH^jaBa-BHHbHHH, KOTOpblii B OCHOBHOM OTHOCHTCH K H3MCHeHHHM B nepe^Heń HaCTJI 

ÖOJlbUIOH CnoiiKH.

IlpeACTaB^eHbi B3r.iHabi Ha STHOjionno h naTOMexaHH3M noßpe>K,aeHHH b uenTp3^bHOH 

HepBHoft CHCTewe npn CHH/ipoMe MaKHatJjaBa-BHHbHHH.

Z. Kraśnicka

TWO CASES OF NECROSIS IN THE CORPUS CALLOSUM

S u m m a ry

The cases of tw o patients w ith M archiafava-Bignam i disease are presented.
In the first case typical clinical sym ptom s appeared, consisting in sudden  

onset, loss of consciousness, unequal pupils w ith  abolished reaction to light  
and bilateral positive Babiński sign.

In the second case w ith  developing dem entia for the past few  years, cerebral 
apoplexy w ith  left-s ided  hemiparesis, headaches, vomiting, disfunction of bladder 
sphincters and trophic changes of the shin and foot w ere  later observed.

The fundamental morphologic features in both cases consisted in softening  
in the corpus callosum, characteristic of M archiafava-Bignam i disease. In addition,  
in both cases there w as also involvem ent of structures w hich  belong to limbic  
system  (in both cases fornix, in first case hippocampal and cingulate gyri w ere  
affected). On the basis of the focal localization the author suggests the p ossi
bility of the damage of limbic system in M archiafava-Bignam i disease w hich  
usually involves only the anterior part of the corpus callosum.

Opinions concerning etiology and pathomechanism of central nervous system  
damage in M archiafava-Bignam i disease are presented.
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Rye. 1. Przyp. 1. Przejaśnienia w  obrębie spoidła w ielkiego i zawoju obręczy.
Martwica w  trzonach sklepienia. Keidenhain. Lupa.

Fig. 1. Case 1. Discoloration in corpus callosum and in cingulate gyrus. Necrosis  
of the body of the fornix. Heidenhain. Magnifying glass.
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Rye. 2. Przyp. 1. Rozległa demielinizacja w  zawoju obręczy i martwica w  spoidle
wielkim. Heidenhain. Lupa.

Fig. 2. Case 1. E xtensive demyelination in cinguiate gyrus and necrosis in corpus 
callosum. Heidenhain. Magnifying glass.

Rye. 3. Przyp. 2. Ogniska martwicy w  spoidle w ielkim  i w  trzonach sklepienia.
Heidenhain. Lupa.

Fig 3. Case 2. Necrotic foci in corpus callosum and in the bodies of the fornix.
Heidenhain. Magnifying glass.
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N E U R O P A T O L O G IA  P O L S K A  1964, r. 2 t, I

MARIA DĄM BSKA

ESSAI D ’ANALYSE DE LA FORMULE INFLAMMATOIRE
DE LA LEUCOENCEPHALITE SCLEROSANTE SUBAIGUE *

Laboratoire de Neuropathologie de l ’Institut Bunge ä B erchem -A nvers  
Directeur: Dr L. van  Bogaert

Les etudes anatomo-cliniques des encephalites nous offrent la 
possibility d’esquisser un classement nosologique relativem ent precis, 
comme l’a montre le Symposium d’Anvers en 1959.

Lorsque l’agent etiologique reste inconnu c’est sur les traits  communs 
de la Symptomatologie clinique, des examens biologiques et des change- 
ments pathologiques que nous devons nous appuyer pour delimiter 
un cadre anatomo-clinique. L ’histoire naturelle  de la leucoencśphalite 
sclerosante subaigue (LESS) nous en donnę un exemple classique 
(van Bogaert et De Busscher, 1939; van Bogaert, 1945, 1958, 1960; 
van Bogaert, Radermecker et Thiry (1956).

En meme temps, l’analyse anatomoclinique de nouveaux cas d’ence- 
phalite m ontre q u ’ä cótć de cas typiques il y en a d ’autres appartenant 
a  un certain groupe mais prćsentant deja des variations plus ou moins 
marquees. II existe enfin des cas ä etiologie connue mais presentant 
une image pathologique atypique ou m ixte (Jacob, 1961). Dans le cadre 
meme de la LESS il existe des cas particuliers ou m ontran t des ressem- 
blances avec d ’autres groupes d ’encśphalites (Macken et Lhermitte, 1960; 
Radermecker, 1956). Le travail de van Bogaert (1957) touche ä ce 
Probleme.

L e  b u t  d u  t r a v a i l  q u e  v o i c i  e s t  l’a n a l y s e  d e  l a  
f o r m u l e  m o r p h o 1 o g i q u e ś l e m e n t a i r e  d u  p r o c e s s u s  
i n f 1 a m m  a t o i r  e d e  l a  L E S S  p o u r  m i e u x  p r e c i s e r  c e  
q u i  d a n s  s o n  p r o f i l  m o r p h o l o g i q u e  e s t  f o n d a m e n -  
t a l ,  c e  q u i  e s t  a c c e s s o i r e  e t  c e  q u i  e s t  1 i ć a u  
„ t e m p o ” d e  l a  m a 1 a d i e.

* Ce travail a ete realise avec les appuis de l ’Academie Polonaise des 
Sciences et de la Fondation Neurologique Robert Werner.
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MATERIEL ET METHODE

Nous avons śtudie quinze cas de LESS de la collection de l’Institu t 
Bunge. Nous avons choisi des cas ä Evolution tres  courte (ä partir  
de 2 mois), des cas ä symptomatologie typique avec une duree classique 
et, enfin, des cas ä Evolution fort prolongee (jusqu’ä 5 ans). Nous avons 
śgalem ent etudie quelques cas plus particuliers encore afin de mieux 
analyser la marge de reaction individuelle du systeme nerveux au 
cours de cette maladie.

Nous essaierons de preciser comment les elements m ćsenchymateux 
et les elśments gliaux s’y situent dans le temps et comment ils
s’organisent pour donner une image caracteristique.

Dans tous ces cas les hemispheres cerebraux, le tronc cerśbral 
et le cervelet ont ete etudies au point de vue topographique sur de 
grandes coupes colorćes selon la mśthode de Nissl, de Spielmeyer,
de Holzer et au Soudan III. La plus grande partie de ces cas a ete
l’obje t d ’etudes anatomocliniques detaillees dont nous donnons les
donnees bibliographiques perm ettan t de retrouver le protocole complet.

Avant de conclure, nous comparerons les tra its  essentiels de la 
LESS avec les images d ’autres encephalites ä reactions pśrivasculaire 
lympho-plasmocytaire c. ä. d. quelques cas de maladie de Heine-Medin, 
d ’encephalite d ’Economo et de paralysie generale dont une de type 
galopant.

ETUDE HISTOLOGIQUE

„ L e  d i a g n o s t i c  h i s t o l o g i q u e  d e  l e u c o e n c e p h a l i t e  
s c l ć r o s a n t e  s u b a i g u e  s’a p p u i e  s u r  l e  c a r a c t e r e
i n f 1 a m m a t o i r e d u  p r o c e s s u s  a v e c  s a  c o m p o s a n t e  
g l i a l e  ( d i f f u s e ,  f o c a l e  e t  n o d u l a i r e )  e t  m e s e n c h y -  
m a t e u s e  ( i n f i l t r a t i o n  l y m p h o - p l a s m o c y t a i r e )  e t  
s u r  l a  l o c a l i s a t i o n  d e  c e  p r o c e s s u s  ( s u b s t a n c e  
b l a n c h e  s o u s - c o r t i c a l e ,  m a s s e s  g r i s e s  c o r t i c o -  
- t h a l a m o - p o n t i n e  s)” (van Bogaert, 1960).

Nous ne nous occuperons pas ici de la topographie du processus 
inflammatoire car ce travail a fait l’objet d ’une etude approfondie 
basee sur cinquante cas par E. Osetowska (1961) et par G. C. Guazzi 
(1961).

Nous n ’avons pas tentć de classer nos cas en divers groupes car, 
dans notre matćriel, les differences entre les formules infiltratives 
ne sont pas suffisamment significatives et elles n ’ont en tout cas 
aucun rapport direct avec la durśe  de la maladie.
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La c o m p o s a n t e  m e s e n c h y m a t e u s e  du processus c. ä. d. 
les infiltrations lympho-plasmocytaires retiendra tout d ’abord no tre  
a ttention. Nous devons aussi dire un mot de l’exsudation riche en 
albuminę. Krücke (1952) le prem ier souligne sa prśsence dans la LESS 
et pense que cette „seröse Entzündung” peut etre un phenomene inde
pendant. De fait, l’oedeme joue certainem ent un grand röle dans la 
clinique et dans le pathogenie de la LESS. Cependant, dans les cas 
que nous avons studies, il n ’y en a aucun dont les phenomenes inflam - 
m atoires pśrivasculaires se soient limites ä une exsudation sereuse, ce 
n ’est que dans le cas Lem... (IB 187/55 de van Bogaert, Raderm ecker 
et Thiry 1956) que l’oedeme est ä l’avant-plan  et qu ’on voit se realiser 
un  veritable etat spongieux de l’axe blanc. Habituellem ent on ne peut 
re trouver les signes d ’une exsudation plasmatique que sous la forme, 
d ’un  eta t fenestre perivasculaire (Fig. 1). De telles images sont surtout 
nettes dans les cas avec des manchons cellulaires perivasculaires peu 
serrśs comme dans le cas Gilb... (IB 62/57: cas I de Guazzi et Roussel, 
1959) et le cas Lem. (IB 62/53 — inedit), mais une etude soigneuse 
releve dans presque tous les cas de petits depots perivasculaires de 
grains nettem ent basophiles, qui ont pour origine la phase exsudative 
du processus inflammatoire. Ce sont les vaisseaux de la substance 
blanche qui sont les plus interessćs par cette modification: ce qui 
n ’est pas propre ä la LESS mais se rencontre dans plusieurs maladies.

Du point de vue cytologique, la presence et le nombre de lymphocytes 
et des plasmocytes semble independant de la durće du processus. Dans 
le cas Delob... (IB 26/51 — van Bogaert, Radermecker et Macken, 
1952) qui a evolue en deux mois et demi, les cellules plasmocytaires 
prśdom inent autour des petits vaisseaux, y compris des capillaires; 
en revanche l’infiltration est surtout lymphocytaire dans les manchons 
perivasculaires epais et denses. Cela se voit bien dans la region fronto- 
-motrice ou le processus est le plus grave. Dans le tronc cerćbral au 
contraire les lymphocytes se retrouvent śgalem ent autour de petits  
vaisseaux, meme dans les infiltrations perivasculaires discretes. Le cas 
Puch (IB 78/53 — cas I de Poser et Radenmecker, 1957) qui a durć 
trois mois, m ontre le meme type d ’infiltration mais ici on voit en plus 
beaucoup de plasmocytes libres dans le parenchyme (Fig. 2). Ces images 
d ’invasion parenchymateuse par les plasmocytes sont tellem ent frap 
pantes q u ’on a l ’impression que ces cellules dominent le processus. 
Dans quelques cas (le cas L. W. IB 64/51 d ’une durśe  de 3 mois: 
Thiebaut, van Bogaert et Isch, 1952; le cas Di... IB 149/54 d’une duree 
de 7 mois 1/2: Poser et Radermecker, 1957) les lymphocytes semblent 
predominants mais cela est dü au fait que les gros manchons pśri- 
vasculaires sont tres nom breux aussi bien dans la substance blanche
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que dans la substance grise (Fig. 3). Naturellem ent, les cellules par- 
semćes dans le parenchyme sont presque toujours des plasmatocytes 
mais ils sont peu nombreux. Les cas ä evolution moyenne (de 6 ä 8 mois) 
m ontren t le meme type d ’infiltration aussi bien dans les cas ou les 
perivascularites sont peu abondantes (Gilb. IB 62/55, dejä cite) que dans 
ceux ou elles sont tres graves.

Dans les cas examinśs nous avons l’impression que les plasmocytes 
predom inent parfois dans l’ecorce mais c’est toujours dü au fait que 
les petits vaisseaux sont beaucoup plus nom breux dans la substance 
grise que dans l ’axe blanc. II y a cepencant un fait ä souligner et il 
concerne la zone des fibres arquśes: ä ce niveau, le processus est 
souvent tres grave et nous y retrouvons parfois une veritable inonda- 
tion ,,en nappe” ä plasmatocytes (Fig. 4). Le cas Sam. IB 46/55 qui 
a dure 16 mois (cas I de Pelc, Perier et Quersin-Thiry, 1958) et le cas 
de Br. IB 17/59 (Limbos, Macken, Guazzi et Löwenthal, 1961) qui 
a  dure 14 mois peuvent ä ce point de vue servir d ’exemples.

Dans les infiltrations ces plasmatocytes peuvent se presenter sous 
des aspects differents. Parfois leur taille depasse de peu celle des 
lymphocytes avec un cytoplasme violet fonce et un  noyau riche en 
chromatine. Ceux qui se trouvent au tour des capillaires et dans le 
parenchym e sont souvent beaucoup plus grands, ils ont un cytoplasme 
pale et m eme vacuolise et parfois deux noyaux. La tendance des 
plasmocytes ä adopter les formes dites degćnćratives s’obssrve dans 
des cas de duree differente (cas Huyg. IB 48/55: duree 3 mo's: Poser 
e t  Radermecker, 1957; cas van Ding. IB 61/49: duree 18 mois: Macken 
■et Lherm itte  1950). Nous retrouvons ici des plasmocytes m ontran t toutes 
les formes de transition entre la vacuolisation debutante du protoplasme 
e t  la formation des corps morules (Fig. 5). II y a aussi des plasmatocytes 
ä  deux noyaux. Lorsqu’une cellule a 3 ou 4 noyaux nous prśferons 
1’appelśr „cellule geante” et son origine n ’est pas toujours claire. 
Dans quelques cas il y a egalement des mastocytes (cas Frans. IB 
103/44: duree 17 mois: Myle et van Bogaert, 1949). Ce n ’est que dans le 
cas Delob. (IB 26/51 — dója cite) qui est celui qui a prćsente revolution 
la plus courte (2 mois 1/2) qu ’il y a quelques leucocytes polynuclśaires 
dans le parenchyme. Ce detail n ’a pas śte  encore suffisam mant soulignś 
-et nous semble significatif du point de vue nosologique. Cette donnee 
m śrite ra it  cependant d’etre confirmee par l ’ćtude d ’autres cas de la 
l itte ra tu re  ä Evolution rapide.

II y a encore d’autres formes cellulaires qui apparaissent dans les 
infiltrations mais ayant selon toute vraisemblance une signification 
secondaire. Dans le cas Lem. (IB 187/55 e dśja  cite) avec une durśe  
d e  2 ans 1/2, il y a un  etat spongieux grave de la substance blanche.
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A utour des cavites on trouve des macrophages, des cellules histiocytaires, 
des cellules geantes multinuclees. Dans la cas Seppl. (IB 78/54 — Gu- 
tew a et Osetowska, 1960) d ’une duree de 5 ans, ä cótś des lósions 
caracteristiques on trouve des lesions dćgeneratives des cellules gliales 
e t  des neurones (notamment une degśnerescence fibrillaire d ’Alzheimer). 
L ’infiltration mśsenchymateuse se fait suivant le schćma que nous avons 
decrit plus haut.

Dans quelques cas assez rares, les infiltrations mesenchymateuses 
liees aux parois vasculaires et dispersees dans le tissu nerveux devien- 
nen t de plus en plus denses au niveau cortical et les fibres en guirlandes. 
Elies s’accompagnent d ’une veritable necrose des neurones. Dans le 
cas Coppens (IB 57/53 — Gautier et Guazzi, 1961) la reorganisation 
de cette necrose se fait selon la formule des granulomes, comme dans 
une encćphalite necrosante ä evolution prolongee (Crawford et Robinson, 
1957).

Quelques rem arques enfin ä propos de l’infiltration dans les meninges. 
Elles existent toujours sous la forme des lymphocytes, des plasmocytes 
de toute taille et ä differents stades d ’evolution; souvent il y a des 
macrophages, d ’autres fois des cellules histiocytaires atypiques, plus 
rarem ent des leucocytes polynuclóaires. Dans certains endroits de la 
leptomeninge le processus inflammatoire est dśja  eteint et on trouve 
exclusivement une meningite fibreuse.

L ’a u t r e  c o m p o s a n t e  i n f l a m m a t o i r e  d e  l a  L E S S  e s t  
l ’i n f i l t r a t i o n  g l i a l  e. Elle est tres im portante et des les pre 
mieres śtudes sur la LESS elle a fait l ’objet d ’analyses tres approfondies. 
Nous nous perm ettrons seulement d ’en rappeier brievement quelques 
caracteres particuliers. La proliferation giale est dans cette maladie sous 
l ’influence des deux facteurs diffśrents; le premier est l’agent toujours 
inconnu qui dśclanche la maladie, au trem ent dit celui qui provoque le 
processus inflammatoire primaire. Le second est constituś par la lćsion 
elle-meme: il existe une proliferation giale secondaire ä la d isin tegration 
du  parenchyme et ä la reorganisation tissulaire. II peut etre difficile de 
separer les deux images car le plus souvent elles sont intriquees 
comme on le voit bien dans la substance blanche des hemispheres. 
De plus la gliose fibrillaire dćpasse parfois ce que l’on pourrait attendre  
en  ne considerant que les lesions des gaines myćliniques (dans 50 % 
des cas d’Osetowska). Une telle disproportion s’observe aussi bien dans 
les cas de courte evolution (Puch. IB 78/53: duree 3 mois — dśja 
cite) que dans les cas ä evolution prolongśe (Cas Frans IB 103/43: duree 
17 mois — dejä cite). Van Bogaert (1957) ecrit que ,,1’on peut observer 
une gliose diffuse im portante avec une myeline ä peine alteree comme 
si la reaction gliale etait une reponse directe ä la cause pathogene” .

1 4
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Les observations d’Osetowska (1962) dans des encśphalites foudroyantes 
plaident en faveur de cette conception.

La gliose cellulaire de la substance blanche comporte plusieurs 
types de cellules gliales. La proliferation de la glie protoplasmique 
peut etre dans un rapport invers avec la gliose fibrillaire (van Bogaertr 
1957). Lorsque la demyelinisation devient trop grave, l’hypertrophie  
et l ’hyperplasie des cellules astrocytaires ne suffisent plus ä assurer 
le transport des produits de disintegration. La preparation est alors 
couverte par une m er de glie fixe chargśe de graisses soudanophilesT 
de corps granulograisseux, de macrophages et il est impossible de 
distinguer dans les infiltrations perivasculaires ce qui est prim aire e t 
ce qui est secondaire. La ou la d isin tegration myelinique est discrete 
nous pouvons observer une densification de l’oligoglie pćrivasculaire 
(Fig. 6). Les cas Puch (IB 78/53), Frans. (IB 103/43), van Br. (IB 20/61), 
Seppl. (IB 78/54) m ontrent ä plusieurs niveaux ces images.

La reaction gliale de 1’ścorce cerebrale est constitute par une 
proliferation diffuse et par l’apparition de nodules gliaux. La proli
feration diffuse est constitute en grande partie  par les cellules gliales 
en bätonnets (Fig. 2). L ’apparition des cellules en bätonnets ne semble 
pas etre influencee par le „tem po” : le cas Delob. (IB 26/51) qui a du re
2 mois 1/2 montre une microgliose tres importante.

La presence des nodules gliaux dans le tronc cerśbral et le cervelet 
a ete soigneusement decrite par Guazzi (1961) qui les considere, avec 
les images de neuronophagie, comme les signes de la derniere etape 
de la maladie. II faut ajouter que la durće de deux mois et demi 
du cas Delob. (IB 26/51) a ete süffisante pour l’apparition de ces 
formations, quoique encore peu nombreuses. Dans le m atśrie l de l ’Institu t 
Bunge, il y a habituellem ent peu de nodules dans 1’ćcorce cerebrale 
et dans les noyaux gris centraux. II y a cependant quelques cas avec 
plusieurs nodules gliaux tout ä fait typiques, surtout dans le cortex 
occipital et d ’autres avec des „nappes” assez denses de glie.

Nous avons eu l’occasion d ’etudier egalement un cas d’enctphalite  
classique du type de Pette-Döring (cas Pfl.-P. 451): les infiltrations 
gliales, surtout en forme de nodules, sont ici plus abondantes. Les 
perivascularites sont du meme type que dans nos cas de LESS sauf 
qu ’on trouve dans les manchons quelques leucocytes polynucleaires.

L ’infiltration m śsenchymateuse et l’infiltration gliale diffuse, en 
nappes ou en nodules, m arquent toujours la zone des fibres en U, comme 
si c’t ta i t  lä le point de depart de processus et la region de predilection 
des lesions les plus significatives. Les couches profondes de l’ecorce 
sont frappees de plein fouet par cette infiltration tandis que les couches 
plus superficielles ne semblent pas m ontrer des differences nettes.
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Dans la substance blanche des hemispheres on trouve quelques 
„m ottes” oligogliales, une densification perivasculaire des cellules 
oligogliales, une proliferation discrete m ais toujours presente des 
cellules en bätonnets. La partie basale de la protuberance, le toit 
du mesencephale, le bulbe dans toute son etendue, le noyau dentele 
sont d ’autres lieux de predilection des infiltrations nodulaires ou en 
nappes. On peut en trouver egalement dans les noyaux gris centraux.

Le probleme du changement dans les neurones ne sera pas consider^ 
dans la presente śtude. Disons toutefois que les images de neuronophagie 
sont p lutöt rares.

La formule morphologique du processus inflammatoire de la LESS 
peut se rśsum er comme suit:

1. L ’exsudation sereuse peut etre tres m arquee ou fort discrete. 
II y a en tout cas toujours quelques signes de son existence.

2. Les perivascularites sont composees de cellules lymphocytaires 
et plasmocytaires, les autres cellules sont rares.

3. La presence et le nombre de lymphocytes et de plasmocytes 
ne depend pas de la duree de la maladie.

4. Ces deux types cellulaires semblent suivre certaines regies. 
Les lymphocytes predominent dans les manchons ä plusieurs rangśes 
serrees de cellules, tan t dans la substance grise que blanche. Ils recher- 
chent les veines de taille grosse et moyenne mais se trouvent aussi 
au tour des veinules, beaucoup plus rarem ent autour des precapillaires 
et des capillaires. Lorsque les vascularites sont constituees seulement 
par quelques rangees cellulaires ou par un tapis peu dense de cellules 
les cellules plasmocytaires predominent. II en est de meme le long 
des pericapillaires et des capillaires. Ils envahissent souvent le tissu 
nerveux. Dans un cas seulement nous avons trouve des leucocytes 
polynuclśaires libres dans le parenchyme. II s’agissait du cas avec 
revo lu tion  la plus courte de nötre collection.

Nous avons l’impression que le fait que l’infiltration soit ä predomi
nance lymphocytaire ou ä predominance plasmocytaire ne depend de 
la duree de la maladie mais qu ’elles sont determinees par des questions 
de phase du processus dans le systeme nerveux central.

5. Dans le tronc cerebral et dans le cervelet, la distinction que 
nous venons de faire est beaucoup moins nette.

6. Les plasmocytes perivasculaires, ou non, peuvent se presenter 
sous les differentes formes y compris les corps morules murs. Si on 
retrouve les formes degeneratives des plasmocytes sur une preparation, 
il est facile de les reperer egalement dans les autres c. a. d. qu ’ils 
sont rarem en t isoles et sembleut constituer une particularite der cer
tains cas.
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7. Les infiltrations en larges nappes deviennent parfois plus denses. 
Elles s’associent ä une nścrose du parenchym e et peuvent etre ä l’ori- 
gine de granulomes. Ceux-ci sont en marge de la form ule habituelle 
et dem andent des verifications ulterieures.

8. La composante inflammatoire gliale est bien connue et elle 
est importante. Souvent elle chevauche sur la reaction gliale repara- 
trice. La gliose fibrillaire est souvent precoce et peut se voir dans 
des cas ä evolution courte.

II nous a semble interessant de comparer les reactions inflamma- 
toires perivasculaires de la leucoencśphalite sclerosante subaigue avec 
celle d ’autres encśphalites qui presentent egalement des infiltrations 
de ce genre.

La composante gliale est ici tellem ent differente de celle des
autres encśphalites connues, surtout en ce qui concerne la substance 
blanche, que nous ne la discuterons pas ici.

Nous avons choisi tout d’abord trois cas de maladie de Heine Medin 
(cas Wout. IB 152/55; cas Van der Mee IB 235/39; cas Verl. IB 152/55) 
avec une atteinte assez importante des noyaux gris centraux. La formule 
perivasculaire ressemble ä celle que nous avons trouvee dans nos
cas de LESS c. a. d. qu ’elle comporte les grands manchons denses
constitues surtout par des lymphocytes, les infiltrations peu serrćes 
et des infiltrations pćricapillaires surtout plasmocytaires. Cet aspect
se voit dejä dans le cas Wout. (IB 84/53) qui a une evolution tres
courte et qui presente encore un grand nombre de leucocytes poly
nucleaires dans les meninges. Les plasmocytes pericapillaires et libres 
dans le parenchyme se retrouvent surtout dans les regions ćlectivement 
frappśes par le processus.

Des donnees analogues se voient aussi dans 1’encśphalite lethar-
gique. Le cas Hec (P 272) est tres aigue avec une m śningite riche 
en leucocytes polynucleaires et des gros manchons perivasculaires de la 
region hypothalamique, egalement garnis de leucocytes polynucleaires. 
Les plasmocytes sont peu nom breux mais bien visibles au niveau des 
capillaires et libres dans le parenchyme du tronc cerebral. On ne les
retrouve plus dans le cervelet et la moelle śpiniere. Dans le cas Be.
(P. 277) il y a des petits foyers de necrose sous l ’ependyme du IVe 
ventricule, accompagnśs par des plasmatocytes. Dans les infiltrations 
perivasculaires ils sont melćs ä de nom breux lymphocytes.

Dans un cas de paralysie gónerale infantile ä evolution prolongee 
(Men. IB LLO/53) on voit une attein te du parenchym e sous forme 
d ’un etat spongieux et des foyers de necrose dans le cortex cerebral. 
A ces niveaux les infiltrations plasmocytaires predominent. Dans le cas 
Ha... (IB 33/52) qui est un tres bei exemple de paralysie generale
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galopante, nous avons trouve peu de plasmatocytes et beaucoup de 
lymphocytes. La tcpographie du processus respecte les regies generales 
de cette maladie mais l’infiltration ä gros manchons lymphocytaires 
est assez particuliere. Dans l’ecorce frontale et dans la region sous- 
-ćpendymaire du IVe ventricule ii y a moins de gros perivascularites 
mais un peu plus de plasmocytes pericapillaires et libres dans le 
parenchyme. Done, meme dans ce cas, il se confirme que la proliferation 
plasmocytaire se fait surtout autour et ä partir  des petits vaisseaux 
qui sont epargnes par les gros manchons ceux-ci e tan t probablement 
d’apparition plus brutale.

Ces quelques points de comparaison semblent indiquer que le 
processus encóphalitique dans sa composante perivasculaire — autrem ent 
dit la composante m śsenchymateuse de l’infiltration — suit les regies 
generales, au point de vue de l’apparition et de la repartition, des 
cellules lympho- et plasmocytaires. Ces regies sont liees ä l’organe 
plus qu’ä l’agent etiologique, ä la rśactiv itć  de cet organe aux diffe
rentes etapes de la maladie et ä celle du systeme vasculaire dans ses 
divers secteurs.

M. ZloMÖCKa

AHA/1H3 MOPOOJIOrHH BOCnAJIHTEJIbHOrO nPOHECCA B nOßOCTPOM 
CKJIEPOTH3HPyiOmEM 3HU.EOAJ1HTE

Coj iepjKaHHe

3 a^ a H H eM  p a ó o T b i  6bij i aHajiH3 Mopcfianorn^ecKOH KapTHHbi, n a6 ^ K )Ä a eM oii  b i io ä -  

ocTpoM  B ocn a^ H T e^ b iioM  n p o u e c c e  n p n  c im ep oT H 3H p yiom ,eM  9Hu,ec})ajiHTe (LESS) h e p a ß -  

neHHe e e  c  ap y rn M H  5H ue(J> ajim a mh  c aHSjiornMHbiMH jiHM(})o-n;ia3Mou,HTapHbiMH HHcj)H.nb- 

TpaTaMH.

KpoMe c^ywaeß no,aocTporo CK.nepoTH3Hpyiomero anuecJja.THTa HCCJieaoBa^HCb Taione 

cjiynaH  6cxne3HH re ü n e-M e ,n .H H 3 , KOMaT03Horo suu e^a^H T a —  3 kohom o h n p o r p e c c H B H o r o  

napa^H^a.
B njiOTHbix, npyriHbix OKOJiococyßHCTbix HiicjDHjibTpaTSx Bcer^a SHawHTejibno npeoß jia - 

A3J1H JTHM(J)OUHTbI. HOBHflHMOMy HX npiiCyTCTBHe C3/T33HO C OCTpOÜ ({)330ii BOCnajIHTejlb-

H oro  n p o u e c c a .

r i j i a 3MOUHTbi HaoßopoT —  saMeTHo np eoó jia fla  jo t  B MeHee njioTHbix H H ^H ^bTpa iax , 

OHH pacno^o>KeHbi o ko jio  K ann ji^npoß  h npoiiHKaiOT b m n w y  t k 3hh. Hx H axoflH jin  A3}Ke 

CBodoflHO jie>Kam,HMH.
noAOÖHoe pacno^o>KeHHe HH({)HjibTpaTOB Ha6jiK)Aa.nocb bo Bcex npoaHa./iH3HpoB3HHbix 

Tunax 3Hu,e(J)ajiHT0B. HTaK noflBjieHHe s th x  Aßyx th i io b  KJieTOK noBHÄHMOMy He cbh33ho 

c  STiio^orHHecKHM 4>aKTopoM. He o6 Hapy>KeHo TaiüKe 3aBncHMOcri! o t  npcAOJiM^HTejib- 

HOCTH 3a6ojieBaHHH.

Ha OCHOB3HHH nccjieaoBaHHoro M S T ep n a ^ a  h x  c n e u y e r  OTHecTii 3a cn e i OTÄejibHbix 

<J»a3 BOcna^HTejibHoro npouecca b caMOft nepBHOH t k 3hh.
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ANALIZA MORFOLOGICZNA PROCESU ZAPALNEGO W PODOSTRYM  
STWARDNIAJĄCYM ZAPALENIU MÓZGU

Streszczenie

Przedmiotem niniejszej pracy jest przeanalizowanie obrazu morfologicznego  
w ystępującego w  procesie zapalnym w  podostrym stwardniającym zapaleniu  
mózgu (LESS) i porównanie go z innym i zapaleniami mózgu o naciekach tego  
samego typu, to znaczy lim fatyczno-plazmocytarnych.

Poza przypadkami podostrego stwardniającego zapalenia mózgu przebadano  
inne typy zmian zapalnych, a mianowicie w  chorobie Heine-M edina, zapaleniu  
mózgu śpiączkowym Economo i w  porażeniu postępującym.

W zbitych grubych naciekach w okółnaczyniow ych spotykaliśm y zawsze
w  znacznej przewadze limfocyty. Wydaje się, że ich w ystępow anie związane jest 
z ostrą fazą procesu zapalnego. Inaczej ma się sprawa z plazmocytami. P rzew a 
żają one wyraźnie w  naciekach mniej zbitych, przechodzą w okół kapilarów  
w  głąb tkanki. Znajduje się je nawet leżące wolno w  tkance mózgowej.

Podobny układ nacieków spotykaliśmy w e w szystkich przeanalizowanych  
typach zapalenia mózgu. Pojawienie się w ięc tych dwóch rodzajów komórek
w ydaje się nie związane z sam ym czynnikiem etiologicznym, podobnie nie udaje  
się stwierdzić jego ścisłej zależności od czasu trwania choroby.

Na podstawie naszego materiału należy je odnieść raczej do poszczególnych
stadiów procesu chorobowego w  samej tkance nerwowej.
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Fig. 1. (IB 48/55) Etat fenetre perivasculaire. Celloidine, methode de Nissl.»
grossisement 140 X.

Rye. 1. Fenetracja okołonaczyniowa. Celloidyna, metoda Nissla Pow. 140 X .
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Fig. 2. (IB 46/53) Quelques plasmatocytes autour des petits vaisseoux  et libres  
dans le parenchyme. Ä noter le grand nombre des cellules microgliales. Celloidine.

Methode de Nissl., grossisement 350 X.
Ryc. 2. P lazmatocyty w okół małych naczyń i leżące luźno w  tkance. L iczne  

komórki mikrogleju. Celloidyna, metoda Nissla. Pow. 350 X.
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Fig. 3. (IB 149/54) Gros manchon perivasculaires ä lymphocytes, pertes neuronales  
graves et gliose cellulaire diffuse. Celloidine, methode de Nissl., grossisement 160 X. 
Rye. 3. Obfity przynaczyniowy naciek limfocytarny, ubytki komórek nerw owych  

i rozlana glejoza komórkowa. Celloidyna, metoda Nissla. Pow. 160 X.

Fig. 4. (IB 48/55) Infiltration plasmocytaire pericapillaire massive au niveau  
des fibres en guirlandes. Plasmatocytes libres et gliose cellulaire diffuse. Celloidine  

methode de Nissl, grossisement 160 X.
Ryc. 4. Masywny naciek z komórek plazmatycznych wokół naczyń w łosow atych  
na poziomie U -włókien. Wolne plazm ocyty i glejoza komórkowe. Celloidyna,

metoda Nissla. Pow. 160 X.
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Fig. 5. (IB 28/53) Quelques plasmatocytes et un corps morule autour d’un petit  
vaisseau. Celloidine, methode de Nissl, grossisement 400 X.

H yc. 5. Kilka komórek plazmatycznych i ciałko m orw owate przy małym naczyniu.  
Celloidyna, metoda Nissla. Pow. 400 X.

Fig. 6. (IB 46/53) Densification des cellules oligogliales autour d ’une veinule.
Celloidine, methode de Nissl, grossisem ent 200 X.

H yc.  6. Zagęszczenie komórek oligodendroglejowych wokół małego naczynia żylnego. 
Celloidyna, metoda Nissla. Pow. 200 X.
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MARIA D Ą M B SK A

POLYGANGLIORADICULONEURITIS JAKO JEDNOSTKA 
ANATOMOKLINICZNA

Z Zakładu Neuropatologii PAN w  Warszawie  
Kierownik: prof, dr med. E. Osetowska

Dwa zespoły kliniczne, a mianowicie — porażenie wstępujące 
L andry  i zapalenie wielonerwowe typu  Guillain-Barre i ich wzajemny 
stosunek są od wielu lat przedmiotem ożywionej dyskusji. Porażenie 
wstępujące, które opisał Landry w 1895 r. było od tego czasu obserwo
wane w przebiegu różnych spraw chorobowych. W związku z tym 
nasunęły się więc następujące pytania: 1) czy zespół ten jest tylko 
określeniem pewnego obrazu klinicznego, występującego w różnych 
jednostkach chorobowych? 2) czy raczej jako porażenie Landry należy 
określać przypadki stanowiące jedną i tę samą chorobę o nieznanej 
etiologii? 3) czy też wreszcie należy zarezerwować tę nazwę dla wiot
kiego porażenia wstępującego, zależnego od schorzenia obwodowego 
neuronu ruchowego (Vergili 1948). Już sama możliwość przyjęcia trze 
ciej ewentualności stwarza trudność w różnicowaniu z zapaleniem wielo- 
nerwowym, w szczególności zaś z zespołem Guillain-Barrś. Autorzy opi
sujący ten zespół w 1916 r. określili jego cechy charakterystyczne, sta
nowiące o rozpoznaniu. Są to postępujące objawy niedowładów obwo
dowych zwykle z zaburzeniem czucia, z rozszczepieniem białkowo- 
-komórkowym w płynie mózgowo-rdzeniowym i najczęściej z pomyśl
nym  przebiegiem klinicznym. Dalsze obserwacje wykazały jednak, że 
między tą postacią a innymi formami zapalenia wielonerwowego istnieje 
szereg form pośrednich. Przebieg choroby może być ostry, podostry 
lub przewlekły. Może prowadzić do zupełnego wyzdrowienia, pozosta
wiać trwałe uszkodzenia, przebiegać z nawrotami, lub kończyć się 
śmiercią (Martin 1960, M artin i Philippart 1962, Andre 1940, W ender 
1961, Szapiro i Stępień 1955). N iejednokrotnie spotykano objawy świad
czące o uszkodzeniu wyższych pięter układu nerwowego (Martin 1961, 
Dowżenko 1947). Najczęściej jednak pojawiają się zaburzenia opuszkowe 
(Pupo i wsp. 1959) oraz występujący przebieg porażeń typu Landry
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(van Gehuchten i Laterre  1960). W wielu przypadkach o przebiegu 
klasycznym  dla zespołu Guillain-Barre nie spostrzegano zmian w płynie 
mózgowo-rdzeniowym, natomiast typowe rozszczepienie białkowo-ko- 
m órkowe pojawiało się przy niecharakterystycznym  przebiegu klinicz
nym. Niektórzy autorzy, jak sam Guillain (1953) oraz Coirault i wsp. 
(1958) wypowiadają się wprawdzie nadal za utrzym aniem  odrębności 
tego zespołu klinicznego w jego wąskich ramach, ale wydaje się, że 
przy licznych nietypowych postaciach przejściowych — konieczne jest 
szersze ujęcie tego zagadnienia (van Bogaert 1958, van Gehuchten 1960, 
H eym aker i Kernohan 1949).

Wobec licznych przypadków śmiertelnych podstawą do nowego 
spojrzenia na ten problem stały się badania anatomopatologiczne 
układu  nerwowego. Wykazały one (van Bogaert 1958, M artin 1961), 
że istnieje pewien określony zespół objawów neuropatologicznych, spo
tykany  w przypadkach przebiegających klinicznie, bądź z rozpoznaniem 
zespołu Guillain-Barre, bądź też porażenia wstępującego typu Landry.

Na przykładzie 5 przypadków, z weryfikacją neuropatologiczną, po
staram  się omówić typ i sposób narastania zmian chorobowych w ukła
dzie nerwowym.

P r z y p a d e k  1. B. T., lat 66 (PAN 4/60). Choroba rozpoczęła się pod
w yższen iem  ciepłoty ciała do 39° i wystąpieniem  na kończynach górnych czer
wonych, bolesnych w yk w itów  skórnych. Trzeciego dnia zaczęły narastać niedo
w łady  w iotkie  w  kończynach dolnych, potem w  kończynach górnych, przechodząc  
stopniowo w  porażenia, następnie pojawiły się zaburzenia w  połykaniu, a wreszcie  
w  oddychaniu i krążeniu. W 8 dniu choroby nastąpił zgon. P łynu m ózgow o-  
-rdzeniowego nie badano, OB wynosiło  55/98.

R o z p o z n a n i e  k l i n i c z n e :  myelitis  ascendens typ  Landry.
B a d a n i a  m a k r o s k o p o w e  nie w ykryły  zmian w układzie 

nerwowym.
B a d a n i a  m i k r o s k o p o w e  wykryły, że zmiany dotyczą głów

nie korzonków nerwowych i zwojów międzykręgowych. W korzon
kach szczególnie uderza znaczny obrzęk, ponadto widoczny jest rozrost 
tkanki łącznej oraz zastój żylny w naczyniach wokół korzonków. 
W zwojach stwierdzono również przerost tkanki łącznej, zanik wielu 
komórek zwojowych oraz zastój żylny w  naczyniach. W rdzeniu 
w miejscu wejścia korzonków tylnych stwierdzono lekkie brzeżne 
zmiany gąbczaste w istocie białej. W tkance nerwowej mózgu i móżdżku 
niewielki obrzęk przynaczyniowy.

P r z y p a d e k  2. W. K., lat 2, mies. 9 (PAN 34/60). Choroba rozpoczęła się  
biegunką, następnie w ystąpiły  bóle w  kończynach i szybko zaczął narastać n iedo
wład wiotki najpierw w  kończynach dolnych, potem górnych, po dwóch dniach  
objął mięśnie oddechowe, których porażenie doprowadziło do zgonu. Czas trwania  
choroby — 5 dni.
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W badaniach dodatkowych płyn mózgowo-rdzeniowy b. z.; OB 20/55.
B a d a n i e m  m a k r o s k o p o w y m  nie stwierdzono zmian 

w obrębie mózgu i rdzenia.
B a d a n i e  m i k r o s k o p o w e  wykazało w korzonkach nerw o

wych uszkodzenie osłonek mielinowych: rozpad i fragm entacja mie- 
iiny, rozrost i pobudzenie komórek Schwanna; nacieki zapalne limfo- 
cytarne i fibroblastyczne średnio nasilone, układające się okołokorzon- 
kowo, a częściowo przenikające pomiędzy włókna korzonków. W zwo
jach stwierdzono również niewielkie nacieki limfocytarne, proliferację 
amficytów w miejscach po zanikłych komórkach zwojowych; komórki 
zwojowe z rozpadłym tigroidem — obrzękłe. W tkance ośrodkowego 
układu nerwowego ujawniono cechy zastoju i obrzęku średniego stopnia 
z odczynem glejowym wokółnaczyniowym.

P r z y p a d e k  3. K. K., lat 11 (PAN 55/61). Mózg i rdzeń kręgowy otrzy 
mano do badania bez bliższych danych poza rozpoznaniem klinicznym: zespół 
Guillain-Barre o przebiegu piorunującym (postać Landry).

Na podstawie b a d a ń  m a k r o s k o p o w y c h  nie stwierdzono 
zmian w układzie nerwowym.

B a d a n i e  m i k r o s k o p o w e  wykazało zmiany chorobowe do
tyczące głównie korzonków i zwojów międzykręgowych. W korzonkach 
— obrzęknięte osłonki mielinowe, częściowo w stanie rozpadu. Pomiędzy 
włóknami nacieki limfocytarne i przerosty fibroblastyczne. W zwojach 
międzykręgowych stwierdzono również obecne nacieki limfocytarne, 
ponadto proliferację amficytów przy znacznym uszkodzeniu i zm niej
szeniu ilości komórek nerwowych. Proces chorobowy przechodzi na 
poziomie skrzyżowania piramid na opuszkę przez korzonek ty lny. 
Widoczne miejscowe okołonaczyniowe nacieki limfocytarne i rozplem 
astro- i mikrogleju.

P r z y p a d e k  4. J. S., lat 54 (Nr 69/61). Choroba rozpoczęła się d rę tw ie 
niem kończyn, następnie w ystąpił niedowład wiotki, obejm ujący kolejno lewą,  
a następnie prawą kończynę górną. Niedowład przeszedł w  porażenie zupełne, 
czucie w  odcinkach odsiebnych kończyn było obniżone. Po dwóch tygodniach  
choroby porażenie objęło mięśnie oddechowe, doprowadzając do zgonu, mimo- 
leczenia ze stosowaniem oddychania kontrolowanego.

R o z p o z n a n i e  k l i n i c z n e :  Polyradiculoneuritis ascendens.
Na podstawie b a d a ń  m a k r o s k o p o w y c h  stwierdzono w za

kresie mózgu i rdzenia jedynie przekrwienie.
B a d a n i e  m i k r o s k o p o w e  wykazało w korzonkach nerw o

wych widoczny znaczny obrzęk, rozpad mieliny, a miejscami nacieki 
limfocytarne. W miejscu wejścia korzonków tylnych obrzęk przenosi 
się na rdzeń kręgowy. W zwojach międzykręgowych komórki nerwowe 
uszkodzone, z tigrolizą i nagromadzeniem pigmentu. Amficyty prze- 
rosłe, ilość fibroblastów zwiększona, dość znaczne nacieki zapalne
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limfocytarne. W półkulach mózgu i pnia zastój naczyniowy, zagęszcze
nie gleju charakterystyczne dla stanów obrzękowych. W korze wszyst
kich okolic rozlane przerzedzenia komórkowe.

P r z y p a d e k  5. S. J., lat 55 (PAN 14/62). Choroba rozpoczęła się drętw ie 
niem, a następnie narastającymi stopniowo niedowładami, najpierw kończyn  
dolnych, potem górnych. Niedowłady te przeszły w  porażenia w iotkie z odsieb-  
nymi zaburzeniami czucia. Następnie w ystąpiły  zaburzenia oddechowe, które mimo  
umieszczenia chorego w  „żelaznych płucach” i zastosowaniu leczenia ACTH, dopro
w adziły  do zgonu. Choroba trwała ogółem 12 dni.

R o z p o z n a n i e  k l i n i c z n e :  Polyradiculoneuritis ascendens.
B a d a n i e m  m a k r o s k o p o w y m  nie stwierdzono zmian w za

kresie mózgu i rdzenia.
B a d a n i e  m i k r o s k o p o w e  wykazało, że proces chorobowy 

obejmuje korzonki nerwowe i zwoje międzykręgowe. W korzonkach 
osłonki mielinowe są znacznie uszkodzone, widoczne kule i fragm en- 
tacja mieliny. Przynaczyniowo dość znaczne nacieki limfocytarne 
i przerost fibroblastów. Liczba komórek nerwowych w zwojach jest 
zmniejszona, inne w znacznej mierze — uszkodzone, z rozpadem tigroidu 
i stłuszczeniem. Amficyty przerosłe tworzą gniazda w miejscu roz- 
padłych komórek. Nacieki naczyniopochodne dość nasilone; w rdzeniu, 
w miejscu wejścia korzonków widoczny obrzęk i pofragmentowanie 
osłonek mielinowych. Komórki rogów przednich z uszkodzeniem tigroidu 
i stłuszczeniem. Ponadto w rdzeniu, pniu mózgu i półkulach zastój na
czyniowy i obrzęk.

Wszystkie opisane powyżej przypadki, występujące klinicznie pod 
postacią zapalenia wielonerwowego o szybkim lub wprost piorunującym  
przebiegu wstępującym  typu Landry, wykazały w badaniu mikrosko
powym układu nerwowego zmiany umiejscowione w obrębie korzonków 
nerwowych i zwojów międzykręgowych. Zmiany te mają charakter 
zwyrodnieniowy i zapalny. Na podstawie licznych badań udało się 
ustalić (van Bogaert 1958), że w tych przypadkach zmiany lokalizują 
się głównie w miejscu połączenia korzonków przedniego i tylnego 
i rozprzestrzeniają się w kierunku nerwów obwodowych i zwojów.
W pierwszych dniach choroby w obrazie mikroskopowym, góruje
obrzęk i przekrwienie z lekkim uszkodzeniem osłonek mielinowych. 
Okres ten ilustru je przypadek 1, który mimo tygodniowego przebiegu 
choroby mikroskopowo przedstawia wstępną fazę schorzenia.

W następnym  okresie narasta stopniowo uszkodzenie mieliny.
Zwykle około 8 dnia zarówno osłonka mielinowa (rye. 1), jak włókno 
osiowe są już wyraźnie zmienione. Pojawiają się też małe nacieki 
limfocytarne (ryc. 2). Około 12 dnia coraz bardziej zaznacza się reakcja 
ze strony limfocytów i komórek Schwanna. I lustru je  to przypadek 5,
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w  którym, obok zmian zwyrodnieniowych, w korzonkach i komórkach 
naciek naczyniopochodny jest dość nasilony.

Wreszcie między 15 a 22 dniem znaczny jest zarówno śródkorzon- 
kowy przerost tkanki łącznej, proliferacja amficytów (ryc. 3 i ryc. 4)r 
przerost komórek Schwanna, jak i nacieki z limfocytów i makrofagów 
(ryc. 5). Znaczny obrzęk górować może naw et nad naciekami. P rzed 
stawia to w pewnym stopniu przypadek 4. Zarówno zwyrodnienie 
osłonek mielinowych, jak i włókien osiowych jest bardzo daleko 
posunięte.

Zmiany chorobowe tak  wyraźne w odcinku korzonkowo-z woj owym 
mogą się rozprzestrzeniać ku obwodowi. Opisywane uszkodzenia w ner 
wach obwodowych, zakończeniach nerwowych i mięśniach wydają się 
niestałe i niecharakterystyczne i niewątpliwie wymagają dalszych badań. 
W kierunku dośrodkowym proces może przenosić się na okolice wejścia 
korzonków do rdzenia, jak w  przypadkach 3 i 5. W oponach może 
istnieć obrzęk, rzadziej trochę nacieków limfocytarnych. W samej 
tkance nerwowej zachodzą zmiany wtórne, takie jak chromatoliza w ko
mórkach nerwowych rogów przednich rdzenia. Opisywano też większe 
zmiany w mózgu o typie zapalnym (Martin 1960, 1961), jednak wobec 
stałej i bardzo wyraźnej lokalizacji zmian w okolicy korzonkowo-zwo- 
jowej, a niestałego i niewielkiego zajęcia wyższych pięter układu ner 
wowego — należy się jeszcze wstrzymać z in terpretacją tych zmian, 
w odniesieniu do całości obrazu chorobowego (van Bogaert 1958).

W całym przebiegu choroby stosunek wzajemny zmian zapalnych 
i zwyrodnieniowych bywa rozmaity. Możliwość przebadania przypadków
o krótkim przebiegu klinicznym, podobnie jak wszystkie opisane powy
żej, pozwala na wykluczenie zwyrodnienia wtórnego. Uwidocznia się 
wówczas równoległe występowanie obydwu procesów z przewagą zapal
nego, bądź zwyrodnieniowego. Możliwość górowania zmian zwyrodnie
niowych skłoniła Heymakera i Kernohana (1949) do użycia w tych 
przypadkach nazwy polyganglioradiculopatii. Ponieważ jednak nie 
udaje się wydzielić klinicznie przypadków zwyrodnieniowych i zapal
nych, a udział zapalenia w procesie chorobowym na ogół można łatwo 
uchwycić we wszystkich przypadkach, wydaje się najsłuszniejszym, jak 
sugeruje van Bogaert (1958), przyjęcie wspólnej nazwy polyganglio
radiculoneuritis, do której można dodać, z uwagi na przebieg kliniczny 
schorzenia, określenie: zespół Landry-G uillain-Barrś.

Etiologia schorzenia nie jest jeszcze znana. Bierze się tu pod uw agę 
możliwości: 1) zakażenia, 2) zatrucia, 3) alergię. W tych kierunkach 
prowadzone są badania. W przypadku Parkera  i wsp. (1961) udało się 
wyizolować Echo-wirus typ 6. Gdyby udział infekcji wirusowych zna
lazł dalsze potwierdzenie, grupa polyganglioradiculoneuritis zbliżałaby
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się patogenetycznie do zapalenia wielonerwowego w  przebiegu herpes 
zoster. Podobnie jak w przypadku Palffy i wsp. (1959), czynnik szkodliwy 
przenosząc się wzdłuż wypustek neuronalnych byłby odpowiedzialny 
za rozprzestrzenianie się procesu ku górze, co M artin (1961) uważa za 
prawdopodobne. Na tej drodze można by też szukać wyjaśnienia dla 
spotykanych czasem zmian w wyższych piętrach układu nerwowego,
o których była powyżej mowa.

W chwili obecnej nie ma jeszcze jednoznacznego wyjaśnienia tych 
zagadnień. Co więcej wzajemna interferencja w jednym  i tym  samym 
procesie chorobowym czynników infekcyjnych, intoksykacyjnych i a ler
gicznych utrudnia ustalenie istotnych związków przyczynowych 
(Jacob 1961).

Tak więc jak w wielu innych schorzeniach układu nerwowego 
znajomość przebiegu klinicznego i weryfikacja neuropatologiczna na 
razie zastąpić muszą ustalenie właściwego wywodu chorobowego, opar
tego o interpretację etiologiczną.

M. ZloMÖCKa

nOJlHrAHI7IH0PA£HKW I0HEBPHT KAK AHATOMO-KJIHHHMECKAfl
EÄHHHL1A

CoÄCpjKSHHe

HacTonmaa paficrra KacaeTca toh rpynnbi cjiy^aeB, b KOTopbix KJiHHtmecKHH ÄHarH03 

KOJieöaeTCH MOKjiy chh^ po m o m  G u i l la in - B a r r e  h cHMnTOMHbiM tp p m h h o m  Bocxoanmero 

napa^Hqa Tnna L a n d r y ,  yKa3biBaa TeM caMbiM Ha He3aKOHiieHHyK) eme äo  nacTonmero 

BpeMeHH KJiHHH^ecKyio ÄHCKycHio no sto My Bonpocy. KpoMe Toro, MHoroqnc^eHHbie H a -  

6^K»ÄeHHH yKa3biBaiOT Ha to , hto cymecTByeT MHoro aTnnnqHbix onyqaeB, nanpHMep 

npoTeKaiomHx c peuH/juBaMH h Hepe^Ko co CMepTejibHbiM hcxoä om .

H e B p o n a T O f i o r w i e c K H e  HCCJie^oBaHna s t h x  n o c j ieA H H x  a a j iH  o c h o b h h h o  KOHCTaTH- 

p O B aT b ,  HTO HeCMOTDJI Iia  HeKOTOpOe pa3 /IH '!W e KJlHHHHeCKOrO TCWCHHH, K apTH H a MHKPO- 

CKOnHMeCKHX H3MCHPHHM B OCHOBHOM OÄHOpOÄHa H C OOT BeTCTByeT Ä H a rH 0 3 y  n O ^ H ra H - 1

r^HopaAHKy^oHeBpuTa. IlpHBeAeHHbie b HacTOHmeii p a 6o ie  5 cjiywaeB c jieTajibHbiM 

hcxo^om, HMCK)U],He HeßponaTOJiorHqecKyio BepH(|)HKauHK>, npe,ncTaB.fiHiOT THmmubie ÄJifl 

SToro CHH^poMa H3MfiH6HHH. Ohh jJOKa;iH3i:pyiOTCH B cnHHHOM03roRGM HepBe H OTClO^a 

pacnpocTpaHHiOTCH na nepHcJjepHnecKHe nepBbi h HurepBepTeßpa^bHbie raHiviHH. CpeÄH 

hhx m oäho pa3^iHMHTb BOcnajiHTejibHbie H ÄereHeparHBHbie H3MeneHHH —  THnepeMna, 

OTeK, JinMcJ)au.HTapHbie HH<J)H.nbTpaTbi HaöjHOflaiOTCH napa^^e^bHo c pacna^OM mhsjih- 

HOBbix oßo-noueK, rwnepipo^Hen K/ieroK UlaaHHa, noBpe>KAeHHeM 3kcohob h HepBHbix 

KjieTOK B Me«n03B0H0inibix raHrjiHHx. H3MPHeHH5i B 6o/iee bhcokkx yqacTKax HepBHoii 

CHCTeMbi MeHee BbipaweHbi, HenocTOHHHbi h KaK-6yßTO BTopimHbi no OTHomeHHio k oc- 

HOBHOMy npoueccy.

r ip H W H H a 3 a 6 o ^ e B a iiH H  ä o  H a c T o n m e r o  np e M eH H  n e in B e c T H a ,  a Ha o c h o b 3 h h h  aK T y-  

a j ib K b ix  HCCJieAOBaHHu h  HaÖJUOßeHHH m o>kho n p e jn o .io > K H T b  H e p B H o - a ^ ie p n m e c K y io  

HJ1H B IipyC H yiO  3TH 0,10rH K ).
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P O L Y G A N G L IO R A D IC U L O N E U R IT IS  AS A N  ANATOMO-CLINICAL ENTITY

S u m m a ry

The report deals with the group of cases which are diagnosed clinically  
as Guillain-Barre syndrome or sym ptom atically  as paralysis ascendens Landry. 
The clinical discussion is not yet finished. Many observations of the course  
of the disease point to existence  of atypical cases, e. g. w ith  relapses or w ith  
fatal outcome.

Neuropathologie studies of the latter cases shoved that regardless of clinically  
different course the microscopic changes are uniform and correspond to the  
diagnosis of polyganglioradiculoneuritis.

Five fatal cases are reported, which were verified neuropathologically and 
represent typical changes of this disease. The microscopic changes are localized  
in the spinal nerve and spread in the direction of the peripheral nerves and 
spinal ganglia. One can distinguish inflamm atory and degenerative changes: 
congestion, edema, lymphocytic infiltration, accompanying disintegration of m yelin  
sheaths, hypertrophy of Schwann cells, and axonal and neuronal damage in 
spinal ganglia. The microscopic changes in upper levels  of the central nervous  
system are discrete, inconstant and seem to be rather secondary to the basic 
damage.

The cause of the disease is unknown. Investigations carried out thus far 
suggest neuroallergic or virus etiology. Since the etiology is not clear one cannot 
consider the disease as a separate entity, but one may speak of polyganglio
radiculoneuritis as an anatom o-clinical syndrome.
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Rye. 1. Korzonek nerwowy. Rozpad osłonek mielinowych. Barw. met.: Spielmeyera.
Pow. 145 X.

Fig. 1. Nerve root. Disintegration of m yelin  sheaths. Spielmeyer. Magn. X 145.

Rye.

Fig.

v_
2. Korzonek nerwowy. Naciek limfocytarny, rozrost komórek Schwanna. 

Barw. met.: H-E. Pow. 145 X.
2. Nerve root. Lymphocytic infiltration, proliferation of Schwann cells. 

Hem atoxylin-eosin . Magn. X 145.
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Rye.  3. Zwój międzykręgowy — Ubytek komórek nerw owych — przerost amficytów.
Ear w. met.: H-E. Pow. 280 X.

Fig. 3. Spinal ganglion. Loss of nerve cells, proliferation of amphicytes.  
Hem atoxylin-eosin . Magn. X 280.

Rye. 4. Zwój międzykręgowy. Rozrost e lem entów  łącznotkankowych. Barw. met.:
van Gieson. Pow. 200 X.

Fig. 4. Spinal ganglion. Proliferation of connective tissue elements. Van Gieson.
Magn. X 200.
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Rye. 5. Zwój międzykręgowy. Ubytek komórek nerwowych, naciek z limfocytów,  
przerost fibroblastów. Barw. met.: H-E. Pow. 280 X.

Fig. 5. Spinal ganglion. Loss of nerve cells, hypertrophy of fibroblasts. 
Hem atoxylin-eosin . Magn. X 280.

http://rcin.org.pl



O d p i s Wrocław, 1 września 1964 r.

KOMUNIKAT 1 
KOMITETU ORGANIZACYJNEGO IV SESJI NAUKOWEJ  

POŚWIĘCONEJ BIOLOGII NOWOTWORÓW

Wydział VI Polskiej A kadem ii Nauk — Kom isja Biologii Nowotw orów  orga
nizuje w  dniach 14 i 15 maja 1965 r. w e Wrocławiu IV Sesję Naukową poświęconą  

Biologii Nowotworów.

Wzorem poprzednich Sesji, referowane będą w yłącznie prace z zakresu onko
logii eksperym entalnej, przy czym głównymi tem atami będą immunologia i ra
diobiologia onkologiczna.

Kom itet Organizacyjny zaprasza Koleżanki i Kolegów do wzięcia udziału 
w  Sesji i zgłaszanie do dnia 30 grudnia 1964 r. Swego uczestnictwa.

Tytuły referatów (10-minutowych) prosimy zgłaszać do dnia 31 grudnia 1964 r.

Półstronicowe streszczenia referatów należy nadsyłać do dnia 31 stycznia 1965 r.

Wobec tego, że w  Sesji w ezm ą udział również goście zagraniczni, Komitet  
Organizacyjny pragnie, by w  trakcie wygłaszania referatu w  języku polskim  
w yśw ietlać  tłumaczenie w  języku angielskim na ekranie. W tym  celu prosimy
o nadesłanie do dnia 28 lutego 1965 r. trzystronicowego referatu w  języku pol
skim, jeśli możliwe wraz z tłumaczeniem na język angielski. O ile autorzy mieliby  
trudności z tłumaczeniem, Kom itet w ykona je w e  w łasnym  zakresie.

W czasie Sesji odbędzie się zwiedzanie autokarem Wrocławia, a w  dniu 16 maja  
wycieczka do zdrojowisk dolnośląskich ze zwiedzaniem Gór Stołowych, w  tym  
Szczelińca.

Wszelką korespondencję prosimy kierować na adres Kom itetu Organizacyj
nego — Wrocław 2, ul. M arcinkowskiego 1.

Przewodniczący  
Kom itetu Organizacyjnego  

Prof. dr Z. A lb er t
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