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Biografia wielu uczonych bywa w swej istocie opromieniana przez tzw.
»blaski”, lub tez wrecz przeciwnie, przyémiewana przez tzw. ,cienie”.

W obrazach sylwetek os6b wybitnych wispomnienie o cieniach ich dzia-
lalnosci nazywa sie zwykle odbrazowianiem. Nasuwa sie wiec pytanie,
czyzby wymienione przestanki obowigzywaé mialy réwniez w historii
nauki? W imie prawdy historycznej malezy kazdg karte w biografii
cztowieka jasno i obiektywnie naszkicowaé, biorgc pod uwage zaréwno
blaski, jak i cienie, nie przedstawiajac calosci wylacznie w glorii stawy.

Takie oto sentencje nasuwajg sie, gdy kresli sie zywot Alberta Adam-
kiewicza, profesora patologii poczatkowo w Berlinie, nastepnie w Kra-
kowie.

Albert Adamkiewicz urodzil sie 11 sierpnia 1850 r. w Zerkowie, w
Ksigstwie Poznanskim. Ksztalcil sie w szkolach $rednich w Bydgoszczy,
w Rastenburgu w Prusach Wschodnich. Studia medyczne odbyt w Uni-
wersytecie w Krolewcu i Wroclawiu. Bedac studentem pracowal w Za-
kladzie Fizjologii, pod kierunkiem profesora Heidenhaina. W czasie
wojny francusko-pruskiej zmuszony byl przerwaé¢ studia, ktére po wojnie
kontynuowal w Wiirzburgu. Réwniez i tu mnie ograniczal sie wylgcznie
do studiéw, lecz jednoczesnie pracowal w Zakladzie prof. Recklinghau-
sena. Opublikowal wéwezas w 1872 r. w Langebecks Archiv prace pt.
”Die mechanische Blutstillungsmittel”, nagrodzong przez Uniwersytet
w Wiirzburgu. Studia medyczne ukonczyt w 1873 r. we Wroclawiu.
W latach 1873 — 1876 peiil funkcje asystenta w Zakladzie Fizjologii,
a4 nastepnie w Klinice Lekarskiej Uniwersytetu Kroélewskiego. Tam
z kolei, jako docent, wykladal patologie i diagnostyke lekarskg. W 1876 r.
zostal starszym asystentem w oddziale choréb nerwowych prof. West-

*) Druga praca z cyklu monograficznego historii meuropatologéw polskich —
por. ”Neuropat. Pol.” 1967, t. V, zesz. 2.

*¥) Adamkiewicz publikowal prace, jako “Albert”; w nekrologu, pcdanym przez
rodzing, wymienione jest imie "Wojciech”, dlatego tez dodalem w tytule réwniez
imie "Wojciech”.
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2 E. Herman

phala w Berlinie, w Szpitalu Charité, gdzie habilitowal sie po raz drugi
i wykladal patologie szczegélowa. W 1879 r. Wydziat Lekarski Uniwer-
systetu Jagiellonskiego w Krakowie powoluje Adamkiewicza na katedre
patologii ogélnej i eksperymentalnej. Wyklady rozpoczal w letnim poi-
roczu roku akademickiego 1879/80. Katedrg patologii ogélnej w Krakowie
kierowal od 1879 do 1891/92 r. W Krakowie zZdoby? sobie uznanie wsréd
mlodziezy akademickiej i chociaz slabo wladal jezykiem polskim, cenio-
ny byt jako dobry wykladowca i eksperymentator (Kwasnicki 1905, Gie-
dosz 1964).

Prof. Adamkiewicz by! czlonkiem Towarzystwa Lekarskiego w Kro-
lewcu, Towarzystwa Neuropatologicznego i Fizjologicznego w Berlinie,
Towarzystwa Lekarskiego w Krakowie, Towarzystwa Biologicznego
w Paryzu, Towarzystwa Anatomicznego w Lipsku i Towarzystwa Inter-
nistéw Niemieckich w Wiesbadenie. III Zjazd Lekarzy i Przyrodnikow
Polskich w Krakowie za prace naukowe odznaczyl Adamkiewicza srebr-
nym medalem.

Prof. Leon Wachholz (1935), opisujac w Polskim Stowniku Biograficz-
nym zyciorys Adamkiewicza, stwierdza, ze jego liczne prace, w liczbie
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stu, oglaszane przewaznie w jezyku niemieckim, uczynilty jego nazwisko
glosSnym w powszechnej literaturze lekarskiej.

Sposrod publikacji zastugujacych na uwage wymienie tylko niektore,
jak: ,,O nowym skladniku wiékien nerwowych (istota chromoleptyczna)
i o dwubarwnosci tkanki rdzenia pacierzowego” (1884), "Der Blutkreislauf
des menschlichen Rickennarkes” (1886a), "Der Blutkreislauf der Gang-
lienzellen” (1886b), ,,Cialka nerwowe nowe, dotychczas nieznane sktad-
niki morfologiczne nerwow obwodowych’ (1885a), ,,O ciatkach nerwowych
cztowieka” (1888c), ,,0 zjawiskach klinicznych i zmianach anatomicznych
w zwyrodnieniu wtérorzednym rdzenia piersiowego” (1888d), ,,O ucisku
moézgu i rdzenia pacierzowego u czlowieka” (1888e), ,,O istocie "ucisku
mozgu’” 1 zasadach leczenia tzw. "objawoéw uciskowych” (1890b), ,,O za-
chowaniu sie cialek nerwowych w chorych merwach” (1889a), ,,O jado-
witosci nowotworéw zlosliwych (rakéw)” (1890a), ’Die Kreislaufstorun-
gen in den Organen des Central nervensystems” (1899).

Jednakze prace Adamkiewicza ,,O cialtkach nerwowych czlowieka” wy-
wolaly kontrowersje licznych badaczy, a przede wszystkim prof. Napo-
leona Cybulskiego (1888, 1889).

I tutaj zaczynajg sie zjawia¢ ,cienie” w dziatalno$ci naukowej Adam-
kiewicza.

W roku 1891 Adamkiewicz wyglosil pierwsze swoje doniesienie o od-
kryciu przez siebie pasozyta raka, nazwanego ”coccidium sarcolytus”.
Doniesienie to spotkalo sie z krytyka czlonkéw Wydzialu Lekarskiego
Uniwersytetu Jagiellonskiego. Niektoérzy nawet zarzucili mu cheé robie-
nia sobie reklamy.

W pracy ,,0 jadowitosci nowotworéw zlosliwych (rakéw)” (1890a)
Adamkiewicz dochodzi do nastepujgcych wnioskéw: 1) rak swiezo wyjety
z ciala chorego posiada jad; 2) ten jad rakowy zabija zwierzeta w ciggu
kilkunastu godzin; 3) jad rakowy dziala tylko mna uklad nerwowy i spro-
wadza Smier¢ wskutek porazenia mozgu; 4) srodki dezynfekcyjne (kwas
karbolowy) i wysoka temperatura (wrzenia) znoszg dzialanie jadu rako-
wego; 5) czy mikroonganizmy, ktére w tkance raka i w migzszu prze-
szczepienia mozna zawsze wykaza¢, stoja w SciSlejszym zwigzku z owym
jadem rakowym — mnalezy watpié.

Adamkiewicz sadzil, Ze znalazl antytoksyne przeciwrakows, ktéra
niszczy przerzuty raka. Totez jeden z autor6w niemieckich, dr Friedrich
Boffer (1926), uwazal, iz odkrycie Adamkiewicza jest genialne, poniewaz
dotyczy srodka antytoksycznego w toksycznej postaci raka, zmniejszajgc
béle i przedtuzajac zycie chorego. Adamkiewicz byl tak pewien wyniku
swych ‘doswiadczen i sposobu leczenia raka, ze pisze nastepujgco: ,,Nim
jednak wydoskonale swo6j sposob leczenia w metode dla kazdego dostep-
ng i w reku kazdego bezpieczng, a granice jego wartosci leczniczej w roz-
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maitych rodzajach i okresach rozwoju raka sam Scistg obserwacjg klinicz-
ng oznacze, ograniczam sie tymczasem do stwierdzenia faktu, ze udato
mi sie przy Scistej kontroli i innych przerzuty rakowe w niedwuznaczny
sposob doprowadzi¢ do zaniku, a w samej tkance rakowej wywola¢ od-
dzialywanie z widoczng dgznoscig do wyleczenia” (1891a).

Adamkiewicz zapatrywal sie na komorki rakowe, jako na komorki
osobliwe i tak oto wyrazal swg mysl: ,, Komoérki rakowe nadto réznig sie
bardzo pod wzgledem bogactwa postaci, sposobu rozmnazania, ulozenia
sie i pod wzgledem ostatecznego losu, co dokladnie w pracy szczegodto-
wej okresle, od komorek przyblonkowych, za ktore sg powszechnie uwa-
zane, z czego wynika, ze komorki rakowe nie majg duzo wspolnego nie
tylko z elementami przyblonkowymi, z ktéorymi teoria Cohnheima w roz-
wojowy wprowadza zwigzek, ale nawet z elementami normalnych ko-
morek w ogélnosci, ze wiec sg tworami wlasciwego rodzaju, majgcymi
odrebne znaczenie patologiczne” (1891b).

Zarowno sprawa nowych komorek nerwowych, jak i wynalezienia
pasozyta raka oraz surowicy przeciwrakowej staly sie przyczyng, iz
Adamkiewicz w 1892 r. zniechecony krytycyzmem kolegéw z Uniwersy-
tetu Jagiellonskiego, za zgoda Ministerstwa Os$wiaty przeniost sie do
Wiednia, celem przeprowadzenia dalszych badan nad skutecznoscig swo-
jej surowicy antyrakowej. Mozliwe, iz jest to dowodem jego wiary
w wartos¢ wlasnych wynikéow.

Prof. Albert, kierownik Kliniki Chirurgicznej w Wiedniu, oddat do
dyspozycji Adamkiewicza odpowiedni material. Niestety, rowniez i w
Wiedniu zaréwno rzekomy pasozyt raka, jak i wynaleziona surowica
przeciwrakowa, mie znalazly potwierdzenia wsrod badaczy.

W Wiedniu Adamkiewicz objgl stanowisko ordynatora w szpitalu.
Zmart w Wiedniu 31 pazdziernika 1921 r.

Za swoje prace naukowe zostal odznaczony I Premig Wydzialu Lekar-
skiego w Wiirzburgu.

Po tym krotkim zyciorysie oméwie miektére prace neuropatologiczne
Adamkiewicza, przede wszystkim te, ktore wywolaly najgoretsze dysku-
sje i te ktore utrzymaly swojg realng pozycje wartoSci naukowych.
Praca pt. ,,Ciatka nerwowe nowe, dotychczas nieznane isktadniki morfo-
logiczne nerwoéw obwodowych” ukazala sie w ,Przegladzie Lekarskim”
(1885a, 1888c).

Adamkiewiczowi wydawato sie, iz postugujac si¢ wlasng metodg bar-
wienia safraning wykryl w oslonce rdzennej nerwu nowe komorki. Pisze
on: , Twory te przedstawiaja sie¢ na przekrojach poprzecznych jako poi-
ksiezyce, na podluznych jako wrzeciona, posiadajg one w s$rodku jadro
eliptyczne na koncach zaokraglone, podluznie ulozone. Sg one prawdo-
podobnie otoczone delikatng ostonka, bo kazdy z ich biegunéw wydiuza
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sie w cienkg niteczke, lekko pokrecong. Komoérki te, usadowione w oston-
ce rdzennej nerwu, majg oS, ktora przebiega réwnolegle do osi nerwu.
Leza one zwykle tuz pod ostonka Schwanna i wypuklajg jg lekko na
zewnagtrz, nie zrastajgc sie z nig jednak. Twory te sg umieszczone w ner-
wach nad sobg w odleglosci nie wiekszej niz po6t milimetra, mozna je
zupelnie odosobni¢ i majg mniej wiecej 30w diugosci, 15w szerokosci,
a 5u grubosci, sg wiec w calosci okolo 4 razy tak wielkie, jak czerwone
cialka krwi czlowieka. Sg one samoistnymi tworami, ktére niemniej jak
komoérki zwojowe nie tworzg tkanki. Jako twory samoistne powinny
by mie¢ odrebng nazwe, z tego powodu nazwalem je ciatkami nerwo-
wymi’” (1888c). Ciatka te znajdujg si¢ w nerwach ruchowych, mniej jest
ich w nerwach czuciowych oraz w merwie blednym i wspoélczulnym,
mieszczg sie miedzy ostonka Schwanna a istotg rdzenna.

Adamkiewicz w swych wywodach posuwa sie jeszcze dalej, gdyz wy-
powiada zdanie, ze jesli potwierdzi sie ten fakt, iz widkna nerwowe
zwierzat nie posiadajg tych ciatek, bylby to sposob na odréznienie ludz-
kich nerwéw od nerwow zwierzecych.

Prof. Napoleon Cybulski zabiera dwukrotnie glos w nastepujacych
artykutach: ,Kilka uwag o cialtkach nerwowych prof. Adamkiewicza
(1888) i ,,Prof. Adamkiewicz i jego ciatka nmerwowe” (1889). Cybulski
zywo krytykuje wnioski Adamkiewicza i dowodzi, opierajgc sie na wlas-
nych badaniach i zalgczonych mikrofotografiach, iz ,cialtka nerwowe”
sg to komoérki Schwanna. Adamkiewicz, wedlug Cybulskiego, przyjal
komoérki ostonki Henlego za komoérki Schwanna, a tzw. ostonke Henlego
za zewnetrzng blaszke ostonki Schwanna.

Réwniez i za granicg podniosty sie glosy krytyczne: Vignal (1886)
z Paryza twierdzi, ze nie ma ,cialek nerwowych”; sa to twory powstale
pod wplywem plynéw uzytych do stwardnienia. Rosenheim (cyt. za
Adamkiewiczem 1889c) z Berlina pisze: ,ciatka nerwowe sg to komorki
tuczne Ehrlicha, sa one produktami patologicznymi”; drugi berlinczyk,
Benda (1886), uwazal, iz cialtka nerwowe sg identyczne z cialkami opisa-
nymi przez Ranviera, jako jadra odcinka miedzyobrgczkowego. Adam-
kiewicza broni Momidlowski (1888), jego wspétpracownik.

Ciekawe jest, iz jak to juz wspomnialem, nie wszyscy krytycy uwazali
»ciatka nerwowe” jako komoérki Schwanna, wbrew opinii prof. Cybul-
skiego. Adamkiewicz tak byl pewien swych wnioskéw, iz prace pt.
»Prof. Cybulski a moje cialka nerwowe” (1889c) konczy nastepujgcymi
stowami: ,,A co sie tyczy tych cialek, to jestem o ich los najzupelniej
spokojny. Wywalczg i one sobie, jak zresztg kazda prawda, pomimo nie-
przyjaciél swéj byt i swoje prawo”.

Spokojnie zamyka te goracg dyskusje naukowg Cybulski (1889) tymi
oto obiektywnymi zdaniami: ,,W sprawach naukowych dyskusja i kry-

http://rcin.org.pl



6 E. Herman

tyczne zastanawianie si¢ nad faktami lub zjawiskami, nad metodami, za
pomocg ktoérych te zjawiska sa spostrzegane lub badane, sg jedyng re-
kojmg postepu, jedyna droga, prowadzaca umyst ludzki do prawdy.
Warunkiem jednak koniecznym, azeby dyskusja byla dla nauki pozy-
teczng, sg trzy nastepujgce wymagania, ktérym w kazdej dyskusji powinno
by¢ czynione zados¢é. Po pierwsze dyskutujacym powinno zaleze¢ wy-
lgcznie tylko na wySwieceniu prawdy, po wtére przedmiotem dyskusji
muszg by¢ tylko fakty przez dyskutujacych podawane, lub hipotezy
i zdania o tych faktach. Po trzecie faktom powinny by¢ przeciwstawiane
* fakta, a nie stowa lub sylogizmy”.

Dyskusja o ,ciatkach nerwowych” to jeden z cieni dzialalno$ci nau-
kowej Adamkiewicza. Przejdzmy teraz do blaskow.

W 1884 r. Adamkiewicz opublikowal prace pt. ,,0 nowym skladniku
wlokien nerwowych (istota chromoleptyczna) i o dwubarwnosci tkanki
rdzenia pacierzowego”. Tres¢ tej pracy przedstawil na wykladzie w cza-
sie posiedzenia Akademii Umiejetnosci, w Wiedniu, w dniu 6 marca
tegoz roku. Adamkiewicz usilowal w swych badaniach odnalezé taka
metode barwienia osrodkowego ukladu nerwowego, ktora ilustrowataby
elementy budowy ukladu nerwowego. Jako wynik tych prac przedstawit
sposob barwienia barwikiem goryczki (gentiana-violet), ktéry posiada
wlasnosci podwojnego barwienia tkanki rdzenia pacierzowego: istota.
biala barwi sie fiolkowo, natomiast ,tkanka podstawowa istoty szarej
(neuroglej), przegrody i opona miekka barwig sie na kolor niebieski”.
Innymi barwikami o podobnych wlasciwos$ciach sa: safranina i bilekit
metylowy.

Adamkiewicz (1884) opisuje dokladnie metode barwienia. ,,Chromolep-
tycznymi” partiami nazywa autor te obszary, ktére posiadaja wieksze
powinowactwo do barwika, anizeli cala reszta rdzenia pacierzowego
(barwig sie pomaranczowo). Mozna na podstawie tych barwien okresli¢
topografie partii chromoleptycznych: w sznurach przednich mieszczg sie
one na wewnetrznych ku sobie zwroéconych stronach szarych rogéow
przednich i tuz obok spoidila przedniego; w sznurach bocznych — kacie
miedzy szarymi rogami przednimi i tylnymi; w sznurach tylnych —
w przedniej ich czesci. Odmienny jest obszar tych plam na réznych
poziomach rdzenia. Obok pomaranczowej barwy partii chromoleptycz-
nych na czerwono barwi sie opona migkka, przegrody bialej istoty i tkan-
ka podscieliskowa szarej istoty rdzenia.

Adamkiewicz dochodzi do wniosku, ze chromoleptyczna substancja,
posiadajaca wszelkie powinowactwo do safraniny i blekitu metylowego,
znajduje sie¢ w oslonce rdzennej nerwéw rdzenia pacierzowego, otacza
ona wlokno osiowe i posiada spoisto$¢ miekka. By¢é moze, twierdzi Adam-
kiewicz, chromoleptyczna substancja jest identyczna z substancjg ,ery-
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throfilng”, ktérg Weigert wykry!l (cyt. za Adamkiewiczem 1884) w ner-
wach ridzenia pacierzowego. Tkanke meuroglejowg Adamkiewicz zalicza
do tkanki lgcznej.

Rowniez w pracy o stwardnieniu rozsianym (1888a) Adamkiewicz,
opierajgc sie na badaniu mézgu i rdzenia za pomocg metody safranino-
wej, wspomina o braku istoty chromoleptycznej w ogniskach stwardnie-
niowych. Ogniska te przedstawiajg sie jako biale, ostro odgraniczone
plamy, usadowione w zdrowej, a wiec czerwono lub pomaranczowo za-
barwionej tkance nerwowej.

Oto stowa Adamkiewicza: ,/Te spostrzezenia pouczajg, iz istniejg
w schorzalym moézgu ogniska stwardniate, w ktorych nerwy skutkiem
sprawy chorobowej zanikly, podczas gdy utrzymala sie zupelnie pra-
widlowa neuroglija; to poucza zarazem, ze w tych ogniskach jedynie
nerwy sg skladnikiem, ktére pierwotnie przez sprawe chorobows sa
zajete; mozna wiec $mialo twierdzi¢, ze stwardnienie moézgu jest sprawag
czysto mozgowy”.

Z tego samego roku (1888d) pochodzi praca Adamkiewicza opubliko-
wana pt. ,,O zjawiskach klinicznych i zmianach anatomicznych w zwy-
rodnieniu wtérorzednym rdzenia pacierzowego”. Chodzito tu o przypadek
dotyczacy zlamania gornych kregow ledzwiowych ze zgnieceniem czesci
ledzwiowej rdzenia, polaczony z paraplegia, zakonczony zej$ciem $Smier-
telnym. Autor na podstawie badan histologicznych dochodzi do wniosku,
ze ,,W zwyrodnieniu zstepujagcym réwnoczes$nie z drogami piramidalnymi
ulega takze zwyrodnieniu jedna cze$¢ przedniego biatego spoidia.
Jest to mianowicie cze$é lezgca po przeciwnej stronie chorych przednich
drég piramidalnych, a po tej samej stronie piramidalnych bocznych.
Wynika z tego, ze nerwy przedniego biatego spoidla naleza do drog pira-
midalnych i ze kazdy sznur piramidalny przedni jest polgczony z komor-
kami zwojowymi rogéw przednich przeciwnej strony. Stusznie zatem
przypuszczal Gerlach zwigzek miedzy sznurami a rogami przednimi
przeciwnej strony za pomocg wioékien spoidia”.

Na tym nie konczg isie oczywiscie prace anatomiczne i anatomoklinicz-
ne Adamkiewicza. Wspomne dla przykladu jego publikacje ,,O zwyrod-
nieniu skombinowanym rdzenia pacierzowego” (1888b) oraz ,,Pachyme-
ningitis hypertrophica i zawal chroniczny (infractus chronicus) rdzenia
pacierzowego” (1889b).

Przykladem zainteresowan klinicznych Adamkiewicza jest doniesienie
,»O istocie "ucisku moézgu” i o zasadach leczenia tzw. “objawéw ucisko-
wych” ” (1890b).

Trudno w tym krétkim wspomnieniu o prof. Adamkiewiczu oméwic
wszystkie jego prace. Na uwage szczeg6Olng zastugujg jednak publikacje
o naczyniach krwionosnych rdzenia i mézgu (1882, 1885b, 1899).
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Specjalnie monografia po$§wiecona ukrwieniu rdzenia przedstawia
wlasciwe, prawidlowe jego unaczynienie. Zarazem omowione sa jedno-
cze$nie korelacje kliniczno-anatomiczne zaburzen krazenia krwi w rdze-
niu. Znajdujemy wiec tu opis tetnic przedniej i tylnej powierzchni rdze-
nia, anastomoz naczyniowych uwidocznionych na poprzecznych przekro-
jach rdzenia, unaczynienia komoérek zwojowych, zachowania sie nmaczyn
na réznych poziomach rdzenia, wreszcie opis zawaléw rdzenia i pierwot-
nych zwyrodnien szlakow rdzeniowych. Siedem tablic kolorowych przed-
stawiajgcych ukrwienie rdzenia uzupelniajg tres¢ monografii. Praca
Adamkiewicza o ukrwieniu rdzenia zyskala sobie powszechne uznanie,
stala si¢ jedng z podstawowych publikacji na ten temat. W ,,Anatomii
czlowieka” Adam Bochenek i Michal Reichert (1963) [piszg, co nastepuje:
,Kierunek prgdu krwi na powierzchni rdzenia nie fjest catkowicie wy-
jasniony. Prawdopodobnie zalezy on od polozenia ciala i od ruchéw
kregostupa. Z punktu widzenia anatomicznego najbardziej prawdopo-
dobny wydaje sie poglad Adamkiewicza (1882), ze krew z tetnic korze-
niowych biegnie w gateziach wstepujacych ku gorze, a w zstepujacych
ku dotowi”.

W tej bezcennej monografii ujawnia si¢ pewna cecha charakterolo-
giczna Adamkiewicza.

Opis ukrwienia rdzenia oparty jest ma badaniu przebiegu umiejetnie
nastrzyknietych naczyn. Pracujgc nad tym przedmiotem, Adamkiewicz
zwrocil sie do prof. Teichmanna, 6wczesnego dyrektora Anatomicznego
Instytutu w Krakowie, z prosbg o umozliwienie mu badan nad ukrwie-
niem rdzenia. W tym czasie asystentem Teichmanna byl Henryk Kadyi.
Adamkiewicz przedstawia te sprawe, jakoby ,ein gewisser Herr Kady’
uzurpowal isobie prawo do wspoélnego opublikowania doniesienia na ten
temat lub korzystal z prac Adamkiewicza. Pomijajgc niestuszng zmiane
nazwiska Kadyia i nieprzyjemny dodatek “ein gewisser”, musze jako
uczen Kadyia zaznaczyé¢, iz prof. Kadyi stynal z prawosci charakteru
oraz fenomenalnej umiejetnosci nastrzykiwania naczyn rozmaitych na-
rzadoéw. Zresztg praca Kadyia (1886) o naczyniach krwionosnych rdzenia
pacierzowego stala sie réwniez podstawg naszych wiadomosci o ukrwie-
niu rdzenia.

Przejdzmy jednak do porzadku dziennego nad tymi zachylkami cha-
rakteru Adamkiewicza. Odznaczal sie on poza tym nie tylko gleboka
wiedzg anatomiczng i anatomopatologiczng, ale rownie wiele zaintere-
sowania poswiecal zagadnieniom klinicznym ukladu nerwowego.

By¢ moze, zycie Adamkiewicza cechowala zbyt wielka pewnosé w war-
tosci wlasnych spostrzezen i odkryé¢, niektére z nich bowiem okazaly
sie blednie ujete, ale tlem wszystkiego byl ped do poznania prawd
naukowych. Dlatego tez tak bezwzglednie dyfkutowal z przeciwnikami,
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co na jaki$ czas przyémilo jego slawe. Nie przyémilo jednak istotnych
odkryé¢.

3. I'epman
AJIBBEPT BOMIIEX ADJAMKEBMY (11.VIIL.1850 — 31.X.1921)
CogepxaHue

ABrop npeacraBua Ouorpacdhmio AuabbGepra Boinexa ApaMmkeBuua, mnpodeccopa
u 3aseaymouiero Kadeapoin O6mieir u OKcnepmMeHTanbHOi IlaTosormm fressioHCKOro
Yuusepcurera B Kpaxrose. IIpod. AzxavMreend 3aBefblBaj Kadheapoit obieit maro-
Jgoruu ¢ 1879 r. xo 1392 r.

ABTOp 00CyaMa M Te myOaMKauuu, KOTOpble NOCTUIJM MOJHOTO yCrnexa M Te, KOTO-
PBIX JOCTOBEPHOCTM He IOATBEpPIKAeHo. Tpyabl KacarioTcsa SKCIepUMEHTalIbHBbIX, aHa-
TOMMYECKMX M aHATOMO-TIATOJOIMYECKMX acCIleKTOB LEHTPaNbHOM M IepudepudecKot
HEPBHBIX CUCTEM.

E. Herman
ALBERT WOJCIECH ADAMKIEWICZ (SEPT. 11, 1850 — OCT. 31, 1921)
Summary

The life of Albert Wojciech Adamkiewicz, professor and director of the Chair
of General and Experimental Pathology of the Jagellonian University in Cracow
from 1879 to 1892, is described.

The publications of Adamkiewicz, both those which found recognition and
those which were not confirmed, dealing with experimental, anatomic and anato-
mopathologic aspects of the central and peripheral nervous system, are discussed.
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JADWIGA KAHL — KUNSTETTER

ZWAPNIENIA SRODMOZGOWE W CHOROBACH NACZYNIOWYCH
MOZGU

Zaklad Neuropatologii PAN w Warszawie
Kierownik: prof. dr med. E. Osetcwska

1. WPROWADZENIE

Zlogi $rodmozgowe wapniowe i pseudowapniowe w Scianie naczyn
i lezgce luzno w tkance, rzucajgce si¢ w oczy swoimi ladnymi, barwnymi
obrazami mikroskopowymi, budzity i budzg zainteresowanie wielu auto-
réw. Pomimo licznych prac na ten temat zagadnienie nie zostalo catkowi-
cie wyjasnione i dlatego wydaje si¢ celowe przeanalizowanie tego proble-
mu na podstawie materialu obejmujgcego 77 moézgow ze zlogami tzw.
wapniowymi ze zbiorow Zakladu Neuropatologii PAN.

W pracy omoéwione zostang Ssrodmozgowe zlogi wapniowe i pseudo-
wapniowe wystepujgce samoistnie, wtérnie w przebiegu spraw naczynio-
wych, oraz w tzw. chorobie Fahra. Temat nie obejmuje fizjologicznych
zwapnien $rodczaszkowych jak i wtoérnych srédmoézgowych przy spra-
wach nowotworowych, pasozytniczych, urazach, zaburzeniach rozwojo-
wych itp. i

II. PRZEGLAD LITERATURY ZAGADNIENIA
1. Rys historyczny

Zwapnienia $rodmozgowe opisywane sg od przeszie wieku. Virchow
(1855), Bamberger (1855) znalezli zlogi wapniowe w moézgu, a Elischer
(1875) w zwojach podstawy przy klinicznym rozpoznaniu chorea minor.
W ubieglym stuleciu donosili o zwapnieniach $rédmoézgowych réwniez:
Rokitanski (1865), Simon (1872), Mallory (1896). Pick (1902—1905) stwier-
dzil obecno$¢ zlogow wapniowych w moézgu w przypadkach tezyczki.
Zwapnienia $srodmoézgowe o charakterze rodzinnym pierwsi opisali Gey-
lin i Penfield (1929), potem Kasanin i Crank (1935), Fritzche (1935).
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12 J. Kahl-Kunstetter

Stynny przypadek Fahra pochodzi z 1930 roku. Do zwapnien $rodmoz-
gowych w przebiegu hypoparatyreozy lub pseudohypoparatyreozy od-
noszg sie prace: Eatona, Campa, Lowego (1935), Decourta (1939, 1947).
Wielu dawniejszych autoréw usilowalo zanalizowaé procesy powstawa-
nia zwapnien: Weimann (1922), Spatz (1922), Eaves (1926), Hurst
(1926), Ostertag (1930), Meyer (1933), Volland (1946). Niektore ich po-
glady nie stracily aktualnosci i cytowane sg do dzisiaj (Scholz 1957,
Gerstenbrand i Weingarten 1957, Erbsloh i Bochnik 1958, Kalamboukis
i Molling 1962, Le Pivain 1962, Liebald i Descalzo 1963 i inni).

Od tego czasu powstala bogata literatura swiatowa na temat zwapnien
srodmoézgowych, w ktérej nawracajg jednak zagadnienia nie wyjasnio-
ne, ktoére jak dotad tylko w pewnym zakresie zostaly zbadane.

W jezyku polskim o chorobie Fahra ukazala sie dotychczas jedna pra-
ca (Osetowska i wsp. 1962), oraz jeden przypadek byl demonstrowany
(Markiewicz 1964). )

2. Klasyfikacja

Volland (1940) podaje nastepujacy podzial: 1) odkladanie wapnia
w tkance nekrotycznej, np. gruzliczaki, pasozyty itp., 2) zwapnienia na-
czyn niemiazdzycowe, symetryczne, idiopatyczne.

Erbsloh i Bochnik (1958) roéznicujg zwapnienia podobnie, mianowicie
na: 1) pierwotne w niezmienionej tkance, 2) wtoérne w obrebie niepel-
nych martwic i innych uszkodzeniach tkankowych.

Zarysowujg sie wiec dwie odrebne grupy zwapnien: powstajgce sa-
moistnie w niezmienionej tkance i wtérne, dystroficzne, zwigzane z pro-
cesami organizacji w wuszkodzonej tkance, ziarninie itp.

Wszelkie zwapnienia w zwojach podstawy byly uwazane za patolo-
giczne. Macken (1962) podaje, ze dopiero Spatz (1922) uznal, ze moga
one wystepowa¢ w stanach fizjologicznych, a Berlucchi (1931) — para-
fizjologicznych. Chavany, Van Bogaert i Houdart (1949) twierdzg row-
niez, iz mie mozna zapomnieé, ze zlogi pseudowapnia w zwojach pod-
stawy moga by¢ zjawiskiem prawidlowym, a charakteru patologicznego
nabierajg wtedy, kiedy stajg sie nadmierne. Peters (1951) stwierdza, ze
granica pomiedzy fizjologicznymi i patologicznymi zwapnieniami jest
plynna. Foley (1951) tez uwaza, ze nie ma ostrej granicy miedzy fizjo-
logig i patologia, ztogi poczgtkowo fizjologiczne mogg nabraé charakteru
progresywnego, wywolywaé¢ objawy kliniczne i trzeba je woéwczas uwa-
za¢ za patologiczne. Fahr (1930) nazwal swoj przypadek ,,idiopatyczne,
Srodmozgowe zwapnienie naczyn” i zaliczyl do zwapnien miemiazdzy-
cowych. Erbsloh i Bochnik (1958) uwazajg to okreslenie za niewystar-
czajace i proponujg ,,ssymetryczne pseudowapniowe i wapniowe zlogi
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w mozgu”’, a przy obecnos$ci objawéw Kklinicznych dodanie — , progre-
sywne”, krytykujg réwniez uzywanie nazwy ,,choroba Fahra”, poniewaz
Fahr opisal przypadek nietypowy i mie zrobit tego pierwszy. Podobne
stanowisko reprezentuje wielu autoréw. Pomimo tych stusznych za-
strzezen do$¢ popularna i czesto stosowana stala sie nazwa choroba
Fahra, prawdopodobnie wskutek swojej dogodnosci. Macken (1962) po-
daje, ze Maleci proponowal okreslenie ,,Calcinose cérébrale”, ktére nie
przyjeto sie. Lowenthal (1948) sadzi, ze choroba Fahra wywolana jest
najczesciej niedoczynnoscig przytarczyc i jako taka stanowi jednostke
okreslong. Takie przypadki opisujag m. in. Saginario i wsp. (1957), Levin
i wsp. (1961), Macken (1962), Contamin i Nicolle (1964), Samson i wsp.
(1965). Roberts (1959) i Dechaume i wsp. (1963) obserwowali zwapnienia
w mozgu w przypadkach rodzinnych z zespolem pseudohypoparatyreozy
Albrighta. Foley (951) uwazal, ze w przypadkach, w ktérych nie stwier-
dzono niedoczynnos$ci przytarczyc, mogla ona wystepowac przejsciowo
i zapoczatkowaé progresje zlogow. Matthews (1957) w swoich przypad-
kach rodzinnych przypuszcza istnienie subklinicznej postaci niedoczyn-
no$ci przytarczyc. Powyzsze dane nie zmieniajg jednak faktu, ze tylko
w 1/4 niedoczynnosci przytarczyc (cyt. za Contamin i Nicolle 1964) wy-
stepuja zlogi wapniowe w mozgu, a wiele przypadkéow choroby Fahra
wystepuje samoistnie (Nayrac i wsp. 1954, Taptas 1958, Osetowska
i wsp. 1962, Kalamboukis i Molling 1962, Riser i wsp. 1962), lub towa-
rzyszy zaburzeniom wielogruczolowym (Nayrac i wsp. 1961). Erbslch
i Bochnik (1958) podkreslajg, ze zlogi spotyka sie przy niedoczynnosci
tarczycy, przytarczyc, nadnerczy, a na podstawie opublikowanych przy-
padkow nie mozna ustali¢ jednolitego typu rodzinnego. Dlatego wydaje
sie stuszne twierdzenie Wechslera (1962), ze choroba Fahra nie jest jed-
nostka, ale patologicznym zespolem, wystepujacym czesto w polgczeniu
z chorobami endokrynologicznymi. W tym wiasnie rozumieniu postugu-
jemy sie ta nazwa w niniejszej pracy.

3. Lokalizacja i morfologia

Scholz (1957) i inni autorzy zgodnie podkreslaja, Ze predysponowany-
mi okolicami do powstania zwapnien sg: gatka blada, blaszka rdzeniasta
rogu Ammona, jgdro zebate moézdzku. W obrebie gatki spotyka sie od-
rebny typ kapilaréw (Brzezicki 1933—1934). R6g Ammona unaczyniajg
dlugie galazki koncowe (Bodechtel cyt. za Dambska 1960), podobne wa-
runki wystepujg w jadrze zebatym (Scholz 1963). Powyzsza specyfika
unaczynienia wplywa na to, ze bariera krwio-mézgowa uszkadzana jest
najlatwiej w galce bladej i Ammonie (Scholz 1963). Norman, Urich,
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Mc Menemey (1957) podkreslaja, ze te okolice stanowig strefe pogra-
nicznego unaczynienia tetniczego, co stwarza lokalng predyspozycje do
powstawania rozmaitego typu wuszkodzen anoksyjnych.

Wyréwnanie gorszego ukrwienia tych okolic odbywa sie na drodze
swewnetrznego oddechu” (Liebald i Descalzo 1963) z udzialem lakto-
flawiny, znajdujacej sie w duzej ilosci w okolicach bogatych w zelazo —
jak gatka blada, lub w miedz — jak mozdzek. Spatz i Ostertag pod-
kreslaja powinowactwo zlogéw pseudowapnia do tkanek o wiekszej za-
wartosci zelaza (cyt. za Liebaldem i Descalzo 1963). Predylekcja do usta-
lonej lokalizacji dowodzi miejscowej predyspozycji, ktorej podstawy nie
sg znane, cho¢ istniejg rézne hipotezy: wedlug Vollanda lokalne wiasci-
wosci przemiany mineralnej, wedlug Beyme ph tkanki, wedlug
C. i O. Vogtéow fizyko-chemiczne wilasnosci tkanki, wedlug Nordmana
specjalna aktywno$¢ enzymatyczna (Erbsloh i Bochnik 1958). Neuman
(1963) sadzi, ze lokalizacja zlogow jest przykladem selektywnej lub re-
gionalnej urazliwosci (w sensie patoklizy Vogtow) wskutek wrodzonego
bledu metabolicznego. Alexander i Norman (1960) uwypuklajg predyspo-
zycje pewnych obszaréw do wapnien bez wzgledu na czynnik etiolo-
giczny. Jak wiec widaé, podkreslane sg dwie wlasciwosci tych okolic:
specjalny charakter unaczynienia i specyficzny metabolizm. Zdania sa
podzielone co do tego, ktéry z tych czynnikéw odgrywa dominujgcg role.

Erbsléh i Bochnik podajg zgodnie z wiekszoscig autoréw, ze zlogi
tworzg sie w tkance mezenchymalnej, nie moézgowej, a wiec w Scianie
naczyn i wokét widkien przykapilarowych. Sg wynikiem czynnej pracy
tkanki, natomiast zwapnienia wtorne, polegajace na biernym odkladaniu
wapnia, mogg powsta¢ zaré6wno w uszkodzonej tkance mezenchymalnej,
ektodermalnej, jak i w patologicznie zmienionej strukturze natury bial-
kowej, jak paraamyloid, amyloid, hialina, plaki starcze. Samoitne zlogi
tworzg sie wokoél kapilarow, w scianie tetniczek, rzadziej w Scianie zyl,
poczatkowo tworzg drobne straty, ktore rosng w ziarnka, kulki, stapiaja
sie tworzgc rurki, usztywniajg sciane, mogg doprowadzi¢ do jej zamknie-
cia; przy dalszej tendencji do wzrostu powstaja konglomeraty, a przy
postepujgcej progresji kamienie mozgowe, moze doj$¢ nawet do powsta-
nia heterotropicznych tworéw kostnych (Erbsléh i Bochnik 1958).

Obserwowane luzne zlogi w tkance, niezwigzane ze Sciang naczynia,
widoczne sg w preparacie wowcezas, jezeli przy zwapnieniach wokoél ka-
pilara naczynie ulozone podiuznie nie znajdzie sie na skrawku; nato-
miast zlogi Sciekajgce do tkanki w postaci kropli powstajg badz podob-
nie, badz oddzielajac sie od naczynia (Erbsléh i Bochnik 1958). Norman
i Urich (1960) sugeruja (powolujac sie na odkrycie Gedigka i Straussa
z 1954), ze jezeli histiocyty reagujg na odkladanie sie soli mineralnych
zdolno$cig do tworzenia mukopolisacharydowego matric — to powsta-
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wanic zlogéw luznych, niezwigzanych z naczyniem moze byé w ten
sposob wytlumaczone.

Wszyscy autorzy zgodnie podkreslajg, ze brak odczynu tkanki, zarow-
no wokot zlogow fizjologicznych, jak i zlogobw w chorobie Fahra, prze-
mawia za zakléceniem natury endogennej, a nie egzogennej (Liebald
i Descalzo 1963). Wszyscy takze zaznaczajag, ze uszkodzenia tkanki moz-
gowej spotykane przy duzych zwapnieniach majg zaledwie charakter
ucisku mechanicznego; czasem przy naczyniach ze zlogami dochodzi do
»Zubozenia strukturalnego” van Bogaerta (Erbsléh i Bochnik 1958),
czasem do niewielkiej glejozy wokétl wigkszych zlogow.

4. Sktad chemiczny zlogow

Sktad chemiczny zlogow od poczatku budzil zainteresowanie wielu
badaczy, zaréwno w odniesieniu do organicznego podloza tzw. matrix,
jak i zawartosci soli mineralnych. Meyer (cyt. za Scholzem 1957) i Lo-
wenthal (1948) ujawnili proteinowy charakter matrix, Slager i Wagner
(1956) — obecnos¢ kwasnych mukopolisacharydéw zwigzanych z tkanka
laczng; Jellinger i Summer (1960) — kwasny zespoét polisacharydowo-
proteinowy; Friede i wsp. (1961) — polisacharydy, proteiny, kwasne
mukopolisacharydy. Badania Bignamiego i Palladiniego (1965) wykazaly
zawartosé protein, obojetnych mukopolisacharydéw, oraz kwasnych mu-
kopolisacharydéw z grupag karboksylowg i siarkowg. Klapkowski (1959)
i Klapkowski i Luppa (1961) w podtozu fizjologicznych zwapnien u cho-
mikow otrzymali podobny sklad: kwasne i obojetne mukopolisacharydy
z zasadochlonnymi proteinami. Zawartos¢ domieszki lipidow w zlogach
stwierdzili: Mc Alpine i Douglas, Berlucchi (cyt. za Saginario i wsp.
1957), Klotz, Urechia i Elekes (cyt. za Scholzem 1957), Friede i wsp.
(1961), oraz Bignami i Palladini (1965), inni autorzy nie wykrywali ich
obecnosci.

Odnos$nie zawartosci wapnia w zlogach poglady ulegaly zmianom.
Ztogi barwigce sie jak wapn barwnikami zasadowymi, a nie dajgce do-
datniej reakcji Kossa — Spatz, Weimann, Ostertag, a za nimi inni na-
zwali pseudowapniem, Bochnik — neurogelem (cyt. za Scholzem 1957).
Hallervorden (cyt. za Gerstenbrandem i Weingartenem 1957) uwazal,
ze zlogi te zawierajg jednak wapn, a Arendt (1956) przypuszczal, ze wy-
plukuje sie on przy utrwalaniu w formolu. Pseudowapn dawal dodatnie
reakcje na zelazo, dlatego wielu autoréw uwazalo, ze zawiera on tylko
zelazo (Boyd 1956), lub przede wszystkim zelazo (Slager i wsp. 1956,
Neuman 1963). Inna grupa autoréw wypowiadala sie za dominujgcg rolg
wapnia w zlogach (Wachsmuth i Lowenthal 1948, Norman i Urich 1960,
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Alexander i Norman 1960). Scholz (1957) podaje, ze na temat zawar-
tosci zelaza wypowiadano réwniez i odmienne opinie; ze moze byé ad-
sorbowane przez zlogi z plynu utrwalajacego (Spatz), z blekitu pruskie-
go (Ostertag). Natomiast Bignami i Palladini (1965) przypuszczajg, ze
adsorpcja zelaza moze odbywac¢ sie z tkanki. Stosowanie nowych metod
badawczych wykrylo obecno$¢ wapnia w zlogach pseudowapniowych.
Beyme (1946) i Bochnik (1953) rentgenospektrograficznie stwierdzili
obecnos¢ hydroksylapatytu. Schiffer i wsp. (1964), stosujgc mikrospala-
nie, a Bignami, Palladini (1965) i Hassler (1965) mikroradiografie, wy-
kryli obecno$¢ wapnia takze w zlogach, ktére dawaly ujemng reakcje
Kossa. Bignami i Palladini uwazajg, ze w mlodych ziarnistych zlogach
przykapilarowych, zawierajgcych nieduzo wapnia, obecny on jest w po-
staci zamaskowane]j i dlatego nie ujawnia sie metodami histochemiczny-
mi, tylko historadiograficznymi.

Badania w mikroskopie elektronowym Gonatasa (1963) w piaszcza-
kach, Franka (1963) w tkance zebowej, wykryly obecnos¢ substancji
bialkowej wloknistej, substancji podstawowej apomorficznej bogate]j
w mukopolisacharydy i nieorganicznej z grupy apatytow.

5. Patomechanizm powstawania i wplyw zaburzen endokrynologicznych

Najbardziej sporne zagadnienie w literaturze stanowi patomechanizm
powstawania zlogow. Spatz (cyt. za Wechslerem (1962), podobnie Ale-
xander i Norman (1960) pozostawili otwarta sprawe pochodzenia zlo-
gow: z krwi czy z tkanki. Sprawa ta i do dzi$ nie zostala rozstrzygnieta.
Ostertag, Sandritter, Seitelberger (cyt. za Wechslerem 1962), Peters (1951),
Slager i Wagner (1956), Norman i Urich (1960), Denny-Brown (1962),
Wechsler (1962), Schiffer i wsp. (1964), Jellinger i Summer (1960) uwa-
%ajg, ze przerwanie bariery powoduje wydostanie si¢ surowicy i wy-
trgcenie bialek w przestrzeniach perikapilarnych, a sole wapnia odkla-
dajg sie wtérnie. Stanowisko swoje motywujg lokalizacja ztogoéw w 2ko-
licach, gdzie najlatwiej dochodzi do anoksji i uszkodzenia bariery.
Erbsléch i Bochnik (1958) cytujg poglad Ostertaga, ktory sadzil, ze
pierwsze zlogi tworza sie wokodl wlosniczek i tetniczek tam, gdzie spo-
tykaja sie przeciwnie skierowane strumienie dyfuzji z naczyn i tkanki,
powstaje tamze ,,odmieszanie” i wytrgcenie ztogow. Jellinger i Summer
(1960) przypuszczajg, ze kwasy tkankowe, powstale przy miejscowe]
przemianie materii, mogg spowodowaé¢ wytrgcenie surowicy wydosta-
jacej sie z naczyn, a w tak wytworzonych koloidalnych zlogach wtérnie
odkiadajg sie sole mineralne.

Przeciwnicy tego poglgdu: Volland (1940), Beyme (1946), Erbsléh
i Bochnik (1958), Friede i wsp. (1961) uwazaja, ze matrix zlogéow wy-
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twarza tkanka mezenchymalna. Volland (1940) popiera swoje stanowisko
tym, ze wysiek tak bogaty w biatko, zeby moégt wytworzy¢ zlogi, wyste-
puje przy niewielu sprawach, jak np. paraproteinemia, uszkodzenie pro-
mieniami rentgenowskimi itp., dlatego podloze zlogéw musi wywodzi¢
sie z tkanki. Beyme (1946) twierdzi, ze materialem wyjsciowym dla
pseudowapnia mogg by¢ rozne elementy tkankowe przez bierne procesy
,odmieszania”, wystepujace zaré6wno 'spontanicznie, jak pod wplywem
czynnikéw zewnetrznych i wewnetrznych, proces zapoczatkowuje prze-
suniecie ph, lub elektrolitow, lub zderzenie hydrosoli o réznych tadun-
kach. Erbsléh i Bochnik (1958) isgdzg, ze powstawanie zlogéow jest ak-
tywna, kompleksowg, nieprawidlowg czynnoscig tkanki, ktérej produk-
ty wytracaja sie, nastepuje zageszczenie zrebu mezenchymalnego, utrud-
niajgce wymiane pomiedzy krwig i tkankg i wskutek tego przyczynia-
jace sie do progresji zlogow. Podobnie rozumujg Friede i wsp. (1961).
Uwazajg oni, ze jest to malo prawdopodobne, zeby zltogi, ktore posiadajg
wysokoczgsteczkowe skladniki, byly wydzielane przez krew, sg one wy-
niesione z tkamnki ektodermalnej i akumuluja sie¢ w kontaktujgcych ze
sobg regionach tkanki nerwowej i naczyniowej. Na poparcie swojego
stanowiska przytaczajag obecnosé czesto we wildknach glejowych przy-
leglych do zlogéw drobnych ziarenek o tych samych wtiasnosciach histo-
chemicznych co zlogi. Friede i wsp. (1961) przypuszczaja, ze zmiany
w komorkach przydanki naczyn moézgowych moglyby blokowaé przeno-
szenie stalych czgsteczek z tkanki nerwowej do mnaczyn.

W pismiennictwie widoczne tez sg préoby wytlumaczenia zwigzku po-
miedzy zwapnieniami w moézgu a chorobami endokrynologicznymi. Lie-
bald i Descalzo (1963) podaja, ze przy niedoczynno$ci tarczycy wyste-
puje zmniejszona przemiana cukrowa, niedokrwistos¢, sklonnos¢ do za-
krzepow, zwiekszona lepkosé krwi, oraz wzmozona produkcji mukopoli-
sacharydéw, a w mniedoczynnosci przytarczyc: obnizenie poziomu wap-
nia, podwyzszenie fosforu, zmniejszenie wytwarzania kwasu cytryno-
wego, umozliwiajgcego mobilizacje wapnia z tkanek. Na przemiane wap-
niowo-fosforowg wiplywajgq i inne hormony, jak androgeny (Geschwind
1961), sterydy (Bauer i wsp. 1961). Vitamina D odgrywa duzg role w prze-
mianie wapniowo-fosforowej, w produkeji kwasu cytrynowego (Bauer
i wsp. 1961), oraz zwigksza aktywny transport wapnia (Bronner 1964).
Geschwind (1961), cytujac Engela, podnosi wplyw parathormonu na stan
mukopolisacharydow.

Praca Lindnera i Ecksteina (1963) uwypuklila znaczenie, jakie dla
wigzania soli wapnia majg zmiany w stanie substancji podstawowej poli-
sacharydowo-proteinowej. Odchylenia moga dotyczy¢ stosunku kwas-
nych i obojetnych mukopolisacharydéw, stopnia ich zestryfikowania
siarczanami, stanu grup wymiennych, zawartosci wody. Mukopolisacha-
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18 J. Kahl-Kunstetter

rydy mogg sie uwolni¢ z polgczen z biatkami; nie zwiekszy sie ich ilosé,
ale zwiekszy sie zdolnos¢ wolnych drobin do ljczenia i zwiekszy sie
aktywnos¢. Uwolnienie grup sulfhydrylowych i wodorotlenowych, do-
tgczenie kation6w i anionéw zwiekszy¢ moze wodochlonnosé, przepusz-
czalnos¢ i adsorpcje pewnych materialéw, powstaé wtedy moze ,,odmie-
szanie”.

Gabbiani, Tuchweber (1963), Selye, Gabbiani, Serafimow (1964),
Selye, Gabbiani, Tuchweber (1964) wywolywali u szczuréow doswiad-
czalne zwapnienia w szeregu rozmaitych prac. Miedzy innymi podawali
srodki, ktére nazwali ,,uczulaczami”, jak parathormon, Vit D, dihydro-
tachysterol, a potem grupe , wywolywaczy”, ktéore stanowig przede
wszystkim rézne zwigzki metali, jak zelazo, oloéw, glin. Wyniki zalezaly
od rodzaju i sposobu podania ,,wywolywacza”, przy parenteralnym
otrzymywali zwapnienia systemowe, np. w ukladzie autonomicznym,
a przy podaniu miejscowym — lokalne zwapnienia. Urist i Adams (1966)
réwniez w pracach doswiadczalnych badali wplyw réznych zwigzkow
chemicznych na proces wapnienia $ciegna wszczepionego w komore oka
szczura. Stwierdzili oni m. in., ze przy braku organicznego matrix nie
mogg powsta¢ doswiadczalne zwapnienia.

6. Znaczenie fosfatazy zasadowej

Szukajac analogii z innymi wapniejgcymi tkankami, prébowano po-
dobnym mechanizmem wytlumaczy¢ tworzenie wapnieh w moézgu. Nasu
{1964) cytuje poglad Robinsona (1923), ktéry zasadniczg role w wapnie-
niu koSci przypisywal fosfatazie zasadowej. Liebald i Descalzo (1963)
uwazali, ze ma duze znaczenie w tworzeniu zwapnien srédmoézgowych.
Nasu (1964) obserwowal wzmozenie aktywnosci w wapniejacych opo-
niakach, chociaz przyznaje, ze w szybko rosngcych nie obserwowano jej.
Badania nastepnych lat wykazaly, Ze proces wapnienia moze si¢ odby-
wac bez udziatu fosfatazy zasadowej (Lindner i Eckstein 1963); zaczeto
jej przypisywa¢ wplyw na przygotowanie podloza mukopolisacharydo-
wego, a nie na samo wapnienie (Mc Lean i Urist, cyt. za Bauerem i wsp.
1961). Schiffer i wsp. (1964) nie wykryli wzmozonej aktywnosci fosfa-
tazy zasadowej w zwapnieniach $rédmozgowych, nawet przy s$wiezych
zlogach, cytowany przez nich Schiffer (1963) réwniez nie mial wzmo-
zenia tego enzymu przy zwapnieniach w oligodendrogliomatach.

III. BEZPOSREDNI CEL PRACY

Wsroéd zagadnien poruszanych w piSmiennictwie zwapnien srodmézgo-
wych, pomimo nagromadzenia licznych obserwacji jednostkowych doty-
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czacych: réznych typéw ztogéw, ich skladu chemicznego, choréb towa-
rzyszacych itp., brak jest ujeé¢ rozstrzygajacych, ktére wyjasnialyby
patomechanizm powstawania zlogéw wapniowych w mozgu.

W tej sytuacji wydawalo sie celowe podjecie systematycznego prze-
badania materialu mézgowego, przedstawiajacego w przyblizeniu pewne
tto wspolne, przede wszystkim materialu naczyniowego, lub materiatu
bez innych uszkodzen okreslonych (choroba Fahra). Analiza cech Kkli-
nicznych, morfologicznych i histochemicznych tych przypadkéw ma na
celu probe jednolitej interpretacji patogenetycznej tworzenia sie ztogow
wapniowych $rodmoézgowych, oczywiscie w takim zakresie, w jakim
jest to mozliwe w oparciu o metodyke histologiczng i histochemiczng.

IV. MATERIAL I METODA

Materiat pochodzi z Zakladu Neuropatologii PAN. Obejmuje on 77 mézgéw,
(wybranych z 727), w ktorych stwierdzono wiecej lub mniej liczne zlogi wapniowe
i pseudowapniowe. W calym materiale naczyniowym moézgi ze zwapnieniami sta-
nowity 8%. Kazdy mozg przebadany rutynowo mial podstawowg dokumentacje
kliniczng i protokél badan mikroskopowych.

Objeto badaniem mozgi, w ktorych zlogi tworzg przynajmniej przy jednym
naczyniu pelng obrgczke, lub impregnujg kilkanascie wlo$niczek. Mozgéw z drob-
nymi ziogami przy pojedynczych naczyniach nie wilaczono do badan. Materiat
podzielono na 4 grupy.

Grupa I — zwapnienia ,fizjologiczne”.

Znalazly sie tu przypadki, w ktorych zwapnienia wystepowaly w niezmienia-
nej tkance, a w cze$ci materialu z ogniskami naczyniowymi zlokalizowaly sie poza
ich obrebem i nie byly zwigzane z wtérnymi procesami organizacyjnymi.

Tabela 1. Zestawienie przypadkow grupy I
Table 1. Group I caser

Liczh Wiek Znaczna
przl;;a?i— Mesz- Age Nadci$- | miaz-
Przyczyny zgonu e Kobiet czyzn Fae powyzej nienie dzyca
Cause of death No. of | Women | ,r. 30—60 | 60 lat | Hyper- | Marked
30--60" | overao tension | athero-
s sclerosis
years years
Mozgowa naczyn. | gy 22 15 9 28 23 19
Cerebral vascular
Pczamoézgowa 15 6 9 8 7 Ea 2
Extracerebral
i 52 28 24 17 35 23 21
Totai

Najnizszy wiek wynosil 30 lat, najwyzszy 87.
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W przypadkach naczyniowych wspoélistnialy w narzadach wewnetrznych przede
wszystkim schorzenia serca, pluc, miazdzycowe zmiany w merkach. W grupie nie-
naczyniowej przyczyny zgonu i wspdlistniejace schorzenia byly rozmaite: zawaty
mie$nia sercowego, nowotwory pozamoézgowe, gruzlica pluc, marsko§é watroby,
zapalenie mozgu, zatrucie CO z kilkugodzinnym przezyciem, stwardnienie rozsiane,
jamisto§¢é rdzenia — bez uchwytnej przewagi jakiego§ schorzenia. Gruczolaka
tarczycy w calej grupie spotkano cztery razy.

Grupa II — zwapnienia ,,wtérne”.

Do tej grupy wilgczono zwapnienia zwigzane z wtérnymi procesami organiza-
cyjnymi nekrotycznej tkanki, a wiec impregnacje komorek, zlogi w £cianie na-
czyn i luzne w obrebie blizn, ognisk martwiczych, oraz w tkance z martwica
niezupelna. OczywiScie malezy pamietaé, Ze jezeli te zwapnienia nie dotyczyiy
komorek, a wystepowaly w S$cianie maczyn w predyspenowanych okolicach
w ognisku naczyniowym, jest mozliwe, ze w pewnej liczbie przypadkow byty
wezeSniejsze, ale je§li nie ma mozliwosci rozstrzygniecia, mniejszym bledem be-
dzie potraktowanie ich jako wtérnych. Najnizszy wiek wynosil 50 lat, najwyz-
szy 88. W materiale maczyniowym zlogi lokalizowaly sie przewaznie w obrebie
wspolistniejgcych drobnych ognisk, a nie ogniska gléwnego, stanowigcego przy-
czyne zgonu. Wspdlistniejace schorzenia ukladaly sie¢ jak w materiale maczynio-
wym grupy I. Przyczyne zgonu pozamézgowa w dwoch przypadkach stanowiio
zapalenie wsierdzia, w jednym zatrucie CO z 23-dniowym przezyciem. Gruczolaka
tarczycy spotkano w jednym przypadku.

Tabela 2. Zestawienie przypadkow grupy II
Table 2. Group II cases

: Wiek Znaczna
p{',‘zl;;l::l_ . Mez- Age Nadci$- | miaz-
Przyczyny zgonu oy Kobiet czyzn lat powyzej nienie dzyca
Cause of death | o, | Women | ./ 50—60 | 60 lat | Hyper- | Marked
' tension | athero-
cases 50—60 | over 60 S0sis
years years
Mozgowa naczyn. 13 10 3 9 1 9 6
Cerebral vascular
Pozamoédzgowa 3 2 1 9 1 ey i
Extracerebral
Razeem 16 12 4 e 9 6
Total :

Grupa III — zwapnienia ,,mieszane”.

Do tej grupy zaliczono przypadki, w ktérych niezaleznie od siebie wystepo-
waty zwapnienia fizjologiczne i wtérne. Najnizszy wiek 54 lata, majwyzszy 80.
Przyczyng zgonu w czterech przypadkach byly ogniska naczyniowe w mozgu,
w jednym — gruzlicze zapalenie opon i wyé$cidtki. W tym ostatnim przypadku
zmiany zapalne wytworcze wystepowaly w oponach i wySciolce, dlatego zwap-
nienia podwys$cidtkowe zaliczono do wtérnych, a zwapnienia w galce, ktéra byla
niezmieniona, podobnie jak jej otoczenie, do fizjologicznych. Przypadkom naczy-
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niowym towarzyszyly zmiany jak w grupach poprzednich. Jeden raz spotkano
gruczolaka tarczycy.

Tabela 3. Zestawienie przypadkéw z grupy III
Table 3. Group III cases

: Wiek Znaczna
p%;;;‘;%_ .7 Age Nadcié- | miaz-
Przyczyny zgonu Bl Kobiet czyzn 156 powyzaj nienie dzyca
Cause of death | o ¢ | Women | .. 50—60 | 60 lat {—Iypgr- N{;rked
cases 50—60 | over 60 | ‘€nSion sacle:;‘s);s
years years
Mobzgowa naczyn. 4 1 3 | 1 3 1 9
Cerebral vascular
Pozamézgowa 1 1 A 1 o P iy
Extracerebral
RasEw 5 2 3 2 3 1 2
Total

Grupa IV — choroba Fahra.

Grupa ta objela cztery przypadki:

1) 6-letnia dziewczynka z narastajgcymi obustronnymi ruchami mimowolnymi,
przewazajgcymi polowiczo, zgonem wskutek zapalenia pluc i niewydolno$ci kra-
zenia.

2) 57-letnia kobieta (przypadek opisany przez Osetowska i wsp. 1962) z wie-
loletnig padaczkg, polowiczymi objawami spastycznymi i zgonem wskutek posocz-
micy po oparzeniu.

3) 30-letni mezczyzna (demonstrowany przez Markiewicz) z marastajacymi obja-
wami pseudoguza mdzgu. Zgon po 3,5-miesiecznym przebiegu klinicznym z wspoi-
istniejgcym obustronnie zapaleniem i ropniami pluc.

4) Trzydziestokilkoletnia kobieta z niedoczynnoS$cig przytarczye, zmaria wsku-
tek zaburzen sercowo-watrobowych.

W trzech przypadkach nie uchwycono klinicznie i anatomopatologicznie zwigz-
ku z chorobami endokrynologicznymi. Spotkane zmiany miazdzycowe byly mnie-
duze i proporcjonalne do wieku.

We wszystkich przypadkach pobierano skrawki rutynowe z brzegu ogniska,
oraz dodatkowe skrawki topograficzne po stwierdzeniu zwapnien.

Technike stosowano rutynowa: celloidyne lub parafing. Barwiono toluidyna
(Nissl) lub fioletem krezylu, hematoksyling i eozyng, met. van Gieson, dodatkowo
cze$¢ materialu met. Holzera. Barwienia histochemiczne wykonano w 1/3 przy-
padkow, wybranych z materialu morfologicznego, jako najbardziej charaktery-
stycznych.

Do barwienia wlasnego materialu wybrano jako orientacyjne: met. Kossa
i czerwieni alizarynowej. Z nowszych metod zastosowano barwienie kwasem
chloranilowym i mureksydem. y

Metody barwienia wapnia w moézgu wypadaja bardzo zmiennie, préocz tego
cze$§¢ wapnia wystepuje w postaci zamaskowanej. W azwigzku z powyzszym rézni
autorzy rozmaicie oceniajg poszczegdélne metody. Kazda z nich ma swoich zwo-
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Tabela 4. Stosowane metody barwien histochemicznych
Table 4. Histochemical methods

Barwienie i Wykrywalne zwigzki chemiczne
Staining Chemical compounds detected
PAS z testami kontrolnymi, acetylacjg
i reacetylacja zwigzki weglowodanowe
PAS with control tests, acetylation and carbohydrates
reacetylation
Blekit alcjanu kwasne mukopolisacharydy
Alcian blue acid mucopolysaccharides
Sudan czarny B lipidy
Sudan black B lipids
Czern amidowa 10 B bialtko
Amide black 10 B protein
Met. Kossa *) weglany i fosforany wapnia
Method of Kossa *) calcium carbonates and phosphates
Czerwien alizarynowa
(met. Mc Gee-Russel 1958) laki wapniowe
Alizarin red | calcium lakes

(method of McGee-Russel 1958)

Kwas chloranilowy (met. Eisenstein i wsp.
1961, met. Carr i wsp. 1961) chioranilan wapnia
Chloranilic acid (method of Eisenstein et al. calcium chloranilate
1961; method of Carr et al. 1961)

Mureksyd (met. Kaufman i Adams 1957)
Murexide (method of Kaufman and Adams

chelatowe polgczenie z wapniem
chelates with calcium

1957)

Met. Perlsa zelazo ***
Method of Perls iron ***
Met. Turnbulla zelazo **
Method of Turnbull inom e

lennik6w i przeciwnikow. Innes i Saunders (1962) podnoszg swoisto§é czerwieni
alizarynowej, a krytykujg niespecyficzno$§é met. Kossa. Pearse (1961) uwaza me-
tody alizarynowo punpurynowe za niespecyficzne. Carr i wsp. (1961) oceniajg po-
zytywnie met. Kossa, traktujgc ja jako orientacyjna. Eisenstein wsp. (1961) chwa-
l3 met. Kaufmana i Adamsa (1957) barwienia mureksydem, podkreslajac jej
" swoisto$é i zalety w lokalizowaniu wapnia.

Kaliber naczyh oceniano przy pomocy okularu mikrometrycznego firmy Zeiss.

*) Mc Gee-Russel (1958) Kklasyfikuje mastepujaco metody barwienia wapnia:
1) przy pomocy podstawiania weglanow i fosforanéw wapnia solami metali, np.
srebra (met. Kossa 1901), kobaltu, zelaza, miedzi itd.; 2) przez tworzenie barwnych
lakowych reakcji, ktore otrzymuje sie m. in. z barwikami antrachinowymi (np.
alizaryna, purpura), kwasem gallusowym (met. Cretin) itd.

Metoda Kossa wykrywa weglany i fosforany, ktére wystepuja w mozgu przede
wszystkim w polgczeniu z wapniem, dlatego stosowana jest do ujawniania wegla-
now i fosforanéow wapnia.
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V. WYNIKI BADAN WEASNYCH

1. Grupa I — zwapnienia ,,fizjologiczne”
Topografia

Tabela 5. Ogolne zestawienie topografii zwapnien ,fizjologicznych”
Table 5. Topography of "physiologic” calcifications

Gatka blada Okolica ammonalna Mozdzek
Globus pallidus Ammonal region Cerebellum

1 1 —

2 —— 2

43 —— —

e 5 28

- 1 3

— — 1
Razem 46 7 4
Total

W galce bladej zlogi wystepowaly glownie w czeSci przedniej, w obu
segmentach z lekkg przewagg wewnetrznego. Czesto zachodzily na po-
granicze skorupy, rzadko torebki wewnetrznej. W roku Ammona zwap-
nienia lokalizowaly sie w istocie bialtej wokot fascia dentata. W mozdz-
ku wystepowaly wokol i wewnatrz jadra zebatego.

Morfologia

Gatka blada — zlogi zajmowaly zwykle okolo 20 naczyn, ale
czasem wystepowaly tylko w paru, innym razem az w 40. Na przekro-
jach z réznych pozioméw tego samego przypadku widywano rozmaite
ilosci naczyn ze zlogami. Najwiecej zajete sg zwykle naczynia o $Srednicy
25 — 50 — 75 u, pojedyncze do 200 v, wyjatkowo 300 — 400 w. Zwap-
nienia przede wszystkim lokalizuja si¢ w $cianie tetniczek, a w Scianie
lub wokoét naczyn zylnych wystepuja tylko sporadycznie (ryc. 1). Zlogi
spotykano w roéznym nasileniu, od drobnych w Scianie naczynia lub
wokol niego (ryc. 2, 3) do obraczek impregnujgcych S$ciane, a czasem
dwoch wspolérodkowych (ryc. 4), druga zwykle drobnoziarnista wokol
przydanki. Zwapnienia $rédscienne skladaja sie z ziarenek, krysztatkow,
bezpostaciowych mas, wyjatkowo z peretek, kamykéw. Przy drobnych
zlogach w Scianie widaé¢, ze lokalizujg sie pozakomoérkowo. Uprzywilejo-
wang warstwg zwapnien jest pogranicze przydanki i blony srodkowej,
czasem jedna i druga warstwa, czasem obydwie. Rzadko spotyka sie
zajecie wszystkich warstw Sciany (ryc. 5), jeszcze rzadziej lgcznie ze
Swiatlem. Dos¢ czesto procz Srodsciennych spotyka sie zlogi przy poje-
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dynczych wlosniczkach i pojedyncze lezgce luzno. W 15 przypadkach
obserwowano cale pole usiane zlogami wokél wlosniczek i lezgcymi
luzno w tkance (ryc. 6). LuzZne zlogi wystepujg w postaci perelek, ich
konglomeratéow, przybierajacych czasem posta¢ tworéw morwowatych,
czasem wystepuja jako kamyki o koncentrycznie uwarstwionej bu-
dowie.

Zmiany miazdzycowe w S$cianie naczyn ze zlogami nie réznily sie
od zmian w naczyniach bez ztogow i tylko w 7 przypadkach byly wiek-
sze. W otaczajacej tkance prawie z reguly spotykano obrzek z poszerze-
niem przestrzeni przynaczyniowej (ryc. 7), lub bez, z przechodzeniem
przesiegkéw wprost do tkanki. W 23 przypadkach obserwowano rozluz-
nienie utkania w calej galce bladej, a w 12 drobne lakuny. Krysztatki
hemosyderyny widywano bardzo czesto zaréwno przynaczyniowo, jak
i luzno w tkance, wsrod nich wystepowaly zlogi wapniowe o tym sa-
mym ksztalcie, jak réwniez formy posrednie, jakby czeSciowo zwapnia-
lych krysztalkow hemosyderyny.

R6g Ammona — charakterystyczne dla tej okolicy sa ukladajgce
sie wokol wlosniczek ziarenka, peretki i ich konglomeraty (ryc. 8), rza-
dziej uwarstwione kamyki. Takie same uklady spotyka sie luzno
w tkance. Przy zaawansowanych zmianach zlogi impregnujg calg $Sciane
czasem lgcznie ze $wiatlem. Spotyka sie tez zlogi w Scianie pojedyn-
czych naczyn o Srednicy 25 — 50 w. Roéwniez czesto i w tej okolicy
obserwowano obrzek, w trzech przypadkach rozluznienie utkania,
a w dwoch glejoze przekraczajgcg cobszar zlogéw (ryc. 9). Barwik krwi
czesto widywano przynaczyniowo i luzno w tkance.

Mé6zdzek — zlogi spotykano w postaci waskich obraczek w Scianie
tetniczek (ryc. 10) glownie o $rednicy 25 — 50 w, oraz pojedynczych
do 125 n. W otaczajgcej tkance obserwowano ‘te same cechy co poprzed-
nio, w postaci obrzeku, rozluznienia utkania, obecnosci barwika krwi,
ale o mniejszym natezeniu.

Splot naczyniasty — zlogi wystepowaly w 12 przypadkach,
przede wszystkim w splotach komér bocznych, rzadko komory IV. Lo-
kalizowaly sie w zrebie splotu, dos¢ czesto miewaly uwarstwiong bu-
dowe. Otaczajgca zlogi tkanka splotu mie wykazywata zmian. Nie obser-
wowano wspdlzaleznosci pomiedzy intensywnoscia zlogow S$rédmoézgo-
wych i w splotach.

2. Grupa II — zwapnienia ,,wtérne”

Topografia

Zlogi w galce bladej wystepowaly 14 razy, 5 razy siegaly na pograni-
cze skorupy, 2 razy na pogranicze torebki. W jednym przypadku prze-
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chodzily na cala skorupe siggajac do wyspy, towarzyszyly im zlogi
w jadrze przysSrodkowym wzgérza strony przeciwnej. W tej grupie nie
obserwowano przewagi wystepowania zltogow w ktoryms$ z segmentow
galki.
Tabela 6. \Ogolne zestawienie topografii zwapnien ,,wtérnych”
Table 6. Topography of ”secondary” calcifications

Okolica Jadro przysrod-
Gatka blada ammonalna kowe wzgorza |Kora potyliczna | Kora czolowa
Globus pallidus Ammonal Medial thalamic |Occipital cortex | Frontal cortex
region nucleus
2 AP g ot
£ 1 e o
1 —_— —_— 1 —
1 — — — 1
S = = £ 1
el 1 2t Lk e
Razem 14 3 ! 1 1 2
Total ]

Oprocz typowej lokalizacji w rogu Ammona, w jednym przypadku
z obustronnymi zlogami (dotyczyly najstarszego przypadku w wieku
88 lat) po jednej stronie miescity sie podsciotkowo.

Zlogi spotkane w jagdrze przysrodkowym wzgoérza, w korze czolowej
i potylicznej wystepowaly tylko na matych obszarach blizny.

Morfologia

Galka blada — Zlogi $rddscienne zajmowaly przewaznie okolo
30 naczyn, mialy ten sam charakter co w grupie I, ale w poréwnaniu
z nimi widywano wiecej grubych, litych obraczek. Spotykano tez kamy-
ki w $wietle naczynia (ryc. 11). Stosunkowo czesciej, bo az w 6 przy-
padkach, obserwowano cale pole usiane zlogami luznymi i przykapilaro-
wymi, ktére czasem tworzyly siatke (ryc. 12). Wystepowalo tez jakby
przyproszenie tkanki pylkowatymi zlogami, a czasem zlogi drobnoziar-
niste ukladaly sie wzdiuz wiodkien (ryc. 13).

W dwéch przypadkach tylko S$ciany naczyn ze zlogami wykazywaly
wieksze zmiany niz pozostale. Zakrzepy w Swietle otaczajgcych okolice
ztogow maczyn spotkano w kilku przypadkach. Zlogi w 8 przypadkach
wystepowaly w ogniskach naczyniowych réznego wieku, a w 6 polach
niezupelnej martwicy (ryc. 14), czesto z odczynem astrocytarnym
(ryc. 15). We wszystkich przypadkach obserwowano obrzek, zgabczenie
tkanki, krysztalki hemosyderyny.
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R6g Ammona — oprocz typowych jak w grupie I zlogéw, spo-
tykano dodatkowo impregnacje $ciany naczyn do 100 w, lezgcych w ogni-
sku martwicy (ryc. 16), otoczonych lezgcymi luzno i przykapilarowo
zlogami. Podwysciotkowo w okolicy ammonalnej wystepowala impreg-
nacja naczyn, kapilarow i kilku komoérek. Otaczajgca ztogi tkanka byta
zgabczala, z cechami obrzeku, z glejozg (ryc. 17), w niektérych przypad-
kach z tucznymi astrocytami.

Ztogi w malych bliznach w korze czolowej poty-
licznej i jagdrze przysSrodkowym wzgoérza impregnowa-
ly kilkanascie komoérek nerwowych (ryc. 18), niektére lacznie z wy-
pustkami, komoérki zerne i w jednym przypadku w korze potylicznej
kilka przylegajacych naczyn (ryc. 19) w oponie, czasem 1gcznie ze Swiat-
tem. Zwapniale komorki obserwowano w bliznach lub ogniskach w sta-
dium zaawansowanej organizacji. Otaczajgce zlogi ogniska wykazywaly
obrzek, obecnos¢ barwika krwi przynaczyniowo i luzno w tkance.

Splot naczyniasty — w szeSciu przypadkach wystepowaly
zwapnienia, ktéore wykazywaly te same cechy co w grupie I

3. Grupa III — zwapnienia ,,mieszane”.

Topografia

Tabela 7. Ogodlne zestawienie topografii zwapnien ,mieszanych”

Table 7. Topography of “mixed” calcifications
Zwapnienia fizjologiczne Zwapnienia wtorne
Physiologic calcifications Secondary calcifications
g komoérk i s i
| okolica podwysciotkowo
gatka blada |ammonalnal mozdzek galka blada| nerwowe w komorze boczne j
7 globus claustrum 5
globus pallidus | ammonal | cerebellum Hidas clatiotea subependymal in
region | B lateral ventricle
| [ veells
] :
’ — | — — | & —
2 - i — — ‘ - 2
T 1 | = 1 i &L 3%
- e 1 WA e e
Razem 3 i | 1 2 | 1 2
Total. }

W tej grupie znaleziono niezaleznie obok zlogéow fizjologicznych, jak
w grupie I, zlogi wtérne w polach martwic naczyniopochodnych, jak
w grupie II.

Zlogi spotkano raz podwysciétkowo w komorze bocznej po tej samej
stronie co fizjologiczne, w drugim przypadku po przeciwnej niz gatka
podwysciotkowo w fornix.

http://rcin.org.pl



Zwapnienia §rédmézgowe 27

Morfologia zltogow fizjologicznych

Zlogi byly typowe dla topografii o niezbyt duzym nasileniu. W galce
bladej i w rogu Ammona towarzyszyl im obrzek z obecnoscig krysztal-
kow hemosyderyny, a w okolicy ammonalnej obserwowano w otoczeniu
rozlang glejoze komoérkows, ktora zachodzila na cze$¢ pola ze zlogami.
W mozdzku nie wystgpowaly zmiany w otaczajacej tkance.

Splot naczyniasty — spotkano zlogi w trzech przypadkach,
o tych samych cechach co 'w grupie I.

Morfologia ztogow wtérnych

W galce bladej — nie odbiegaly swoim charakterem od spoty-
kanych w grupie II, mieScily si¢ w obrebie niezupelnych martwic,
w zggbczalej tkance z obrzekiem, obecno$cig barwika krwi przynaczy-
niowo i luzno w tkance.

W claustrum — w malutkim ognisku rozmiekania wystgpita impreg-
nacja kilkunastu komoérek nerwowych, niektérych lacznie z wypustkami.

Podwysciotkowo — w jednym przypadku zwapnienia obser-
wowano w konglomeracie drobnych naczyn, a w drugim w zgabczalej
tkance w malym ograniczonym polu w $cianie paru naczyn, wokot kil-
ku kapilaréw i kilku luznych perelek.

4. Grupa IV — choraba Fahra

Topografia

Tabela 8. Topografia zwapnien
Table 8. Topography of calcifications

PE. - Istota biata ( Mozdzek

Qi g s White substance o Cerebellum i
2l 88 A G B sy 5
Slggleg|e ¥ 88 g 2
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|8 29 523 s % o8 X% 8
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W pierwszych trzech przypadkach zlogi wystepowaly obustronnie
z wybitng przewaga nasilenia jednostronnego, np. w przypadku pierw-
szym po jednej stronie ilo$¢ i charakter zlogéw pozwalalby na zalicze-
nie do grupy fizjologicznych, natomiast intensywnosé¢ po drugiej stronie
nie budzila watpliwosci, ze sg to zlogi patologiczne.

Morfologia

We wszystkich przypadkach spotkano ztogi srodscienne, przykapilarowe
i luzne z tendencjg do tworzenia konglomeratow i duzej ilosci zlogéw
o uwarstwionej budowie (ryc. 20). Wyraznie dominowaly miezaleznie od
okolicy zlogi luzne i przykapilarowe (ryc. 21). W przypadku pierwszym
i drugim, zwlaszcza w charakterze zlogow w jgdrze soczewkowatym,
wybijala sie ta tendencja do przewagi konglomeratow i uwarstwionych
ztogow nad przykapilarowymi i $roédsciennymi. Przypadek czwarty od-
znaczal sie zaréwno rozprzestrzenieniem ztogéw, az do mostu, jak i naj-
wiekszym nasileniem w istocie bialej mézdzku. W dwoéch przypadkach
spotkano w mozdzku zlogi w Scianie naczyn, przykapilarowe i lezgce
luzno w tkance zaréwno w korze (ryc. 22), jak i w istocie bialej okolicy
jadra zebatego (ryc. 23).

W otaczajgcej intensywne zwapnienia tkance obserwowano przerze-
dzenia komérkowe, we wszystkich przypadkach spotkano glejoze,
w pierwszym przypadku niezalezng od zlogéw w zwojach, a w przy-
padku drugim odczyn astrocytarny wokol zlogéw. Stopien zmian miaz-
dzycowych byl niewielki i proporcjonalny do wieku. Wszystkim przy-
padkom towarzyszyl obrzek, czesto zggbczenie, zwlaszcza w przypadku
trzecim, oraz obecnos¢ krysztalkow hemosyderyny w tkance.

5. Analiza barwien histochemicznych dla czterech grup

Badane zlogi w met. Nissla wybarwialy sie najbardziej réznorodnie,
od koloru ciemnogranatowego, granatowo-fioletowego do jasnoniebie-
skiego. Zlogi w kilku przypadkach w starym materiale byly turkusowe,
a czasem pozostaly bezbarwne, w kilku przypadkach wybarwily sie
matachromatycznie na amarantowo.

Hematoksylina i eozyna barwila zlogi od koloru granatowego do fiole-
towego.

Met. Van Gieson dawala kolor zlogéw czarny, brunatny, a czasem
brudnoczerwony.
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Tabela 9. Zestawienie wynikow barwien histochemicznych
Table 9. Results of histochemical staining
Wykrywalne zwigzki Ztogi Zlogi poza-
Barwienie chemiczne naczyniowe |naczyniowe
Staining Chemical compounds Vascular | Extravascu-
detected deposits |lar deposits
PAS polisacharydy -+ -+
PAS polysaccharides
PAS po acetylacji tekst kontrolny - ok
PAS after acetylation control test
PAS po reacetylacji test kontrolny + 2
PAS after reacetylation control test
Btekit alcjanu mukopolisacharydy a5 +
Alcian blue mucopolysaccharides
Sudan czarny B lipidy a e
Sudan black B lipids
Czernn amidowa 10 B biatko 5% e
Amide black 10 B protein
Met. Kossa weglany i fosforany
Method of Kossa Wapiia i i
calcium carbonates
and phosphates
Czerwien alizarynowa laki wapniowe + +
Alizarin red calcium lakes
Kwas chloranilowy chloranilan wapnia - =
Chloranilic acid calcium chloranilate
Mureksyd chelatowe polgczenie
Murexide z wapniem S +
calcium chelates
Met. Perlsa zelazo +++ i i
Method of Perls fron + -+
Met. Turnbulla zelazo ++ = ==
Method of Turnbull 1ro oot

Oznaczono:
Designations:

+ jezeli wybarwily sie nie wszystkie partie zlogéw,

if not all parts of the deposits were stained,
+ jezeli wybarwily sie tylko drobne fragmenty.
if only small fragments were stained.

PAS w znacznej czeSci zlogéw wypadl dodatnio, acetylacja znosilta

barwienie, reacetylacja przywracatla.

Biekit alcjanu byt dodatni, ale

w mniejszych partiach. Sudan czarny B wybarwial tylko minimalng
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ilosé ztogow w drobnych fragmentach. Czern amidowa 10 B data ujemny
wynik. Barwienie na wapn wypadalo dodatnio ale o roéznej intensyw-
nosci, od wybarwiania jednych masywnie, a w obrebie innych zlogow
tylko strgtéw. Drobne przykapilarowe ziarenka w wiekszosci byly ujem-
ne. Poszczegblne partie zlogow dawaly reakcje na zelazo o rozmaitej
intensywnosci. Zwykle te czesci zlogéw, ktére masywnie barwily sie
na wapn, dawatly stabg lub nie dawaly reakcji w PASie i blekicie alcja-
nu. W zlogach uwarstwionych poszczegolne warstwy wybarwialy sie
rozmaicie zaré6wno w stosunku do soli mineralnych (ryc. 24), jak i sklad-
nik6w organicznych. Masywne zlogi w chorobie Fahra wykazywaly pra-
wie calkowite zwapnienie.

Met. Kossa, barwienie czerwienig alizarynowg i kwasem chloranilo-
wym okazalo sie jednakowo czule, natomiast barwienie mureksydem
mniej wrazliwe, ale dajace ladng lokalizacje.

VI. DYSKUSJA WYNIKOW

W piSmiennictwie przewaza poglad, ze zlogi wapniowe spotyka sie
w 50—70% mozgow (Slager i Wagner 1956, Berlucchi cyt. za Saginario
i wsp. 1957). We wlasnym materiale naczyniowym obserwowano je tyl-
ko w 8% mozgow, co przemawia za nie tak czestym wystepowaniem
w roznych grupach przypadkow; przypuszczenie to potwierdzajg wyniki
Solé-Sagarra (cyt. za Saginario i wsp. 1957) i Dambskiej i wsp. (1963),
ktorzy tez widywali zlogi w malym procencie przypadkéw.

Zaréwno na podstawie piSmiennictwa, jak i wlasnych wynikéw daje
sie zauwazy¢ nastepujgca korelacja: im mniejsze zlogi brane sg pod
uwage, w tym wieksze] liczbie przypadkéw wystepuja, im wiekssze —
tym spostrzezenia bardziej odosobnione. Stad databy sie ulozy¢ skala od
minimalnych, mikroskopowych poszczegolnych zlogéw, do olbrzymich
zwapnien Fahra — gdzie liczba przypadkéw gwaltownie sie zmniejsza.

W przebadanym materiale nie stwierdzono zaleznoSci miedzy wie-
kiem, plcig, obecnosciag miazdzycy, choréb podstawowych, a wystepowa-
riem zwapnien. Obserwacje te sg zgodne z wynikami Slager i Wag-
ner (1956), Arioki i wsp. (1962), a w odniesieniu do miazdzycy Markie-
wicz (1966).

Topografia zmian jest charakterystyczna. Wszyscy autorzy zgodnie
podkreslajg predylekcje topograficzng do okolic wrazliwych na anoksje,
wigzac ja ze specjalnym unaczynieniem (Scholz 1957, Norman i Urich
1960), badz ze specyficznym metabolizmem (Erbsléh i Bochnik 1958).
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Obecnos¢ zlogdéw poza predysponowanymi okolicami uzasadni¢é mozna
weditug Erbsléha i Bochnika (1958) tym, ze zlogi powstaja w tak zwa-
nych bradytroficznych strukturach tkanki lgcznej z ograniczong prze-
miang materii; takie warunki wystepuja przy powstawaniu tkanki kost-
nej, a w mozgu w galce bladej, w ogniskach nekrozy oraz w mozgu
i rdzeniu przy angiomatozach w chorobie Sturge-Webera i Foix-Ala-
jouanina (Krucke cyt. za Erbslohem i Bochnikiem 1958).

W chorobie Fahra ustalono zwigzek pomiedzy jej wystepowaniem
a zaburzeniami endokrynologicznymi (Erbsloh i Bochnik 1958). Liebald
i Descalzo (1963) ujawnili wplyw niedoczynnosci przytarczyc i tarczycy
na sklad surowicy krwi i powstawanie zwapnien. Dzialanie androgenow
na przemiane wapniowo-fosforowg podkreslit Geschwint (1961), a stery-
dow i witaminy D Bauer i wsp. (1961). O wplywie witaminy D na ak-
tywny transport wapnia donosil Bronner (1964). Wreszcie praca Lind-
nera i Ecksteina (1963) udowodnila znaczenie, jakie przy wigzaniu
wapnia odgrywaja zmiany w stanie substancji podstawowej polisachary-
dowo-proteinowej. Autorzy podkreslaja, ze w miazdzycy widkna kola-
genowe i elastyczne maja zmieniong patologicznie substancje podsta-
wowg, a nie dochodzi do zlogéow, poniewaz mineralizacje poprzedzajg
zmiany substancji podstawowej, ale nie stanowig jej przyczyny; do jej
powstania musi istnie¢ czynnik dodatkowy. Urist i Adams (1966) stwier-
dzili, ze przy braku organicznego matrix nie mogg powsta¢ doswiad-
czalne zwapnienia.

Analiza wlasnego materialu wskazuje na: 1) typowa lokalizacje (gal-
ka, Ammon, moézdzek), inng tylko w drobnych ogniskach wtérnych
zwapnien, oraz wychodzaca poza predysponowane okolice w chorobie
Fahra, 2) wyrazne tkankowe objawy wzmozonej przepuszczalnosci ba-
riery krwio-moézgowej z obecnoscig licznych krysztalkéw hemosyderyny.

Zaroéwno obrzek, jak i obecno$¢ hemosyderyny spotyka si¢ w ogrom-
nej liczbie moézgoéw, tak przy sprawach naczyniowych, jak i innych pro-
cesach chorobowych, a jednak nie wszedzie dochodzi do tworzenia sie
ztogbéw wapniowych.

Na podstawie materialu witasnego i literatury nasuwa sie hipoteza ro-
bocza: o tworzeniu sie zlogow decyduje oprocz czynnika $rodmoézgowego
pozamézgowy. Czynnikiem $rodmoézgowym jest uszkodzenie bariery
z przesiekaniem skladnikéw krwi do tkanki moézgowej, a czynnik poza-
mozgowy stanowi specyficznie zmieniony sklad surowicy krwi. Ten dru-
gi moment zostal podkreslony w przypadkach skrajnych choroby Fahra,
w ktérej rozmiary zwapnien dawaly zespot kliniczny i naprowadzily na
szczegolowe badania laboratoryjne przyzyciowe. O {worzeniu sie zmian
na pograniczu naczyniowo-tkankowym decyduje nie tylko zmieniona
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tkanka pogranicza, ale i skiad plynu obrzekowego, jak na to wskazujg
badania doswiadczalne (Wisniewski i wsp. 1966), oraz interpretfacje
w badaniach gerontologicznych (Schwarz 1964, Osetowska 1966) — przy
tworzeniu sie plak.

U chorych, u ktérych dochodzi do odkladania sie wapnia w predylek-
cyjnych okolicach, musi istnie¢ przesuniecie skladu surowicy krwi spo-
wodowane zaburzeniami czynnosci hormonalnej, gospodarki mineralnej,
lub innymi metabolicznymi nieprawidlowosciami. Tak zmieniona suro-
wica przechodzi do tkanki moézgowej w tych miejscach, gdzie bariera na
skutek warunkéow lokalnych uszkadza si¢ najpredzej i prowokuje po-
wstawanie zlogéw, zmieniajgc stan miejscowych mukopolisacharydéw,
zwiekszajgc ich zdolnosci chwytania soli mineralnych, wytracajgc ewen-
tualnie swoje wysokoczgsteczkowe proteiny, jezeli je zawiera.

Zlogi fizjologiczne powstajg prawdopodobnie przy przemijajacych za-
burzeniach skladu surowicy krwi, jak i przy epizodycznie wystepuja-
cych uszkodzeniach przepuszczalnosci. Przy chorobie Fahra istniejg
stale zaburzenia hormonalne, zapoczatkowany proces ma charakter pro-
gresywny.

Nasuwaloby sie pytanie, dlaczego przy mniedoczynnosci przytarczyc
znanym i stalym nieprawidtowym skladzie surowicy krwi tylko w 1/4
przypadkéw dochodzi do powstania choroby Fahra. Logiczne wydawa-
loby sie tlumaczenie, ze zwapnienia w moézgu powstajg tylko u tych
chorych, u ktérych roéwnocze$nie zostalo zaburzone dzialanie bariery
krwio-moézgowej.

Zagadnieniem spornym w piSmiennictwie jest pochodzenie zlogow:
z krwi, czy tkanki, a wiec wskutek przerwania bariery, czy powstania
w tkance nieprawidlowych produktéw przemiany. Na podstawie ma-
terialu wlasnego i piSmiennictwa nasuwa sie wniosek, ze wskutek prze-
rwania bariery do tkanki wydostaje sie surowica patologicznie zmieniona,
natrafia na specyficzny miejscowy metabolizm, oddzialywuje na muko-
polisacharydy wokét i w Scianie naczyn, zapoczatkowuje powstanie
pseudowapnia. Powyzsze wyjasnienie stanowiloby powigzanie sprzecz-
nosci panujgcych w literaturze i umozliwilo uwzglednienie niektérych
stlusznych argumentéw obu stanowisk, jak réwniez wyjasniloby, dlacze-
go nie przy wszystkich typach obrzeku mozgu spotyka sie pseudozwap-
nienia. Tam gdzie brak zmian w surowicy, podloze obrzekowe nie wy-
starcza do wytworzenia zlogéw. Takze i specyficzne warunki lokalne
unaczynienia i metabolizmu decyduja, jak to wyjasniono wyzej, o po-
wstaniu ztogow.

Przerwania bariery nie nalezy rozumie¢ w sensie mechanicznego
przerwania cigglo$ci naczynia, ale jako zmiane przepuszczalnosci dla
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Ryc. 1. Drobne zwapnienie przy naczyniu zylnym w galtce bladej. Grupa I. Para-
| fina. Van Gieson. Pow. 150 X,
Fig. 1. Small calcification near a venous vessel in the globus pallidus. Group I.
Paraffin. Van Gieson. Magn. X 150.
Ryc. 2. Srodscienny zlég pozakomorkowy w naczyniu galki bladej. Grupa I. Cel-
loidyna. Nissl. Pow. 200 X.
Fig. 2. Intramural deposit extracellularly in a vessel of the globus pallidus.
Group I. Celloidin. Nissl. Magn. X 200.
Ryc. 3. Drobne zlogi wewnatrz i przy S$cianie tetnicy w galce bladej. Grupa I
Parafina. Van Gieson. Pow. 150 X.
Fig. 3. Small deposits in and near the wall of an artery in the globus pallidus.
Group. I. Paraffin. Van Gieson. Magn. X 150.
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Ryc. 4. Tetnice z pojedynczg i podwoéjnymi obrgczkami w galce bladej. Grupa I.
Parafina. Van Gieson. Pow. 100 X.

Fig. 4. Arteries with a single and double rings in the globus pallidus. Group I.
Paraffin. Van Gieson. Magn. X 100.

Ryc. 5. Zwapnienie wszystkich warstw $§ciany naczynia w galce bladej. Grupa I.
Parafina. Hematoksylina-eozyna. Pow. 300 X.
Fig. 5. Calcifications in all the layers of the wall of a blood vessel in the globus
pallidus. Group I. Paraffin. Hematoxylin-eosin. Magn. X 300

Ryc. 6. Pole w galce bladej ze zwapnieniami $réd$ciennymi, przykapilarowymi
i luznymi. Grupa I. Parafina. Van Gieson. Pow. 100 X.

Fig. 6. Area in the globus pallidus with intramural, paracapillary and loose
calcifications. Group I. Paraffin. Van Gieson. Magn. X 100.

Ryc. 7. Zwapnienia $rodscienne i pojedyncze luzno w galce bladej z wyraznym

obrzekiem. Grupa I. Celloidyna. Nissl. Pow. 200 X.

Fig. 7. Intramural and single loose calcifications in the globus pallidus with
distinct edema. Group I. Celloidin. Nissl. Magn. X 200.
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Ryc. 8. Ztogi wokol fascia dentata. Grupa I. Celloidyna. Nissl. Pow. 100 X.
Fig. 8. Deposits around the fascia dentata. Group I. Celloidin. Nissl. Magn. X 100.
Ryc. 9. Obrzek i glejoza w okolicy ammonalnej, przekraczajgca obszar zlogow.

Przyp. =z grupy I. Parafina. Fiolet krezylu. Pow. 60 X.
Fig. 9. Edema 2nd gliosis in the amnonal region extending beyond the area of the
deposits. Case from group I. Paraffin. Cresyl violet. Magn. X 60.
Ryc. 10. Srédscienne zwapnienia w mézdzku w jadrze zebatym. Grupa I. Parafina.
Fiolet krezylu. Pow. 100 X,
Fig. 10. Intramural calcifications in the dentate mnucleus in the cerebellum.
Group I. Paraffin. Cresyl violet. Magn. X 100.
Ryc. 11. Zwapnialy kamyk w S$wietle naczynia i drobne zwapnienia $rédscienne
w galce bladej. Grupa II. Parafina. Hematoksylina-eozyna. Pow. 200 X,

Fig. 11. Caclified stone in the lumen of a blood vessels and small intramural
calcifications in the globus pallidus. Group II. Paraffin. Hematoxylin-eosin. Magn.
X 200.
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Ryc. 12. Siatka zwapnialych kapilarow w bliznie naczyniowej galki bladej.
Grupa II. Celloidyna. Nissl. Pow. 200 X.
Fig. 12, Network of calcified capillaries in a vascular scar in the globus pallidus.
Group II. Celloidin. Nissl. Magn. X 200.
Ryc. 13. Impregnacja wlokien i pylkowate zlogi w bliznie gatki bladej. Grupa II.
Celloidyna. Nissl. Pow. 150 X.
Fig. 13. Impregnation of fibers and dust-like deposits in a scar in the globus
pallidus. Group II. Celloidin. Nissl. Magn. X 150.
Ryc. 14. Zwapnienia $rodscienne naczyn w ognisku martwicy niezupelnej w gatce
bladej. Grupa II. Parafina. Van Gieson. Pow. 150 X.
Fig. 14. Intramural calcifications in blood vessels in a focus of incomplete necrosis
in the globus pallidus. Group II. Paraffin. Van Gieson. Magn. X 150.



J. KAHL-KUNSTETTER v

Ryc. 15. Odczyn astrocytarny wokoél naczynia ze zwapnieniami w galce bladej.
Grupa II. Parafina. Van Gieson. Pow. 200 X.

Fig. 15. Astrocytic reaction around a blood vessel with calcifications in the globus
pallidus. Group II. Paraffin. Van Gieson. Magn. X 200.
Ryc. 16. Zwapnienia w $cianie i wokol wiekszego naczynia w okolicy ammonalnej.
Grupa II. Parafina. Hematoksylina-eozyna. Puow. 60 X.
Fig. 16. Calcifications in the walls and around large blood vessel in the ammonal
region. Group II. Paraffin. Hematoxylin-eosin. Magn. X 60.
Ryc. 17. Odczyn glejowy wokot przykapilarowych zwapnien w rogu Ammona.
Grupa II. Parafina. Fiolet krezylu. Pow. 100 X.
Fig. 17. Glial reaction around paracapillary calcifications in the horn of Ammon.
Group II. Paraffin. Cresyl violet. Magn. X 100.
Ryc. 18. Zwapniale komorki nerwowe w bliznie korowej w potylicy. Grupa II.
Celloidyna. Nissl. Pow. 400 X.

Fig. 18. Calcified nerve cells in a cortical scar in the occiput. Group II. Celloidin.
Nissl. Magn. X 400.
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Ryc. 19. Impregnacja wapniowa kilku naczyn w bliznie korowo-oponowej. Grupa II.
Celloidyna. Nissl. Pow. 100 X.

[ig. 19. Calcific impregnation of several vessels in a cortico-meningeal scar.
Group II. Celloidin. Nissl. Magn. X 100.
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VII

Ryc. 20. Konglomeraty uwarstwionych ztogow w galce bladej. Grupa IV. Parafina.
Hematoksylina-eozyna. Pow. 150 P

20. Conglomerates of stratified deposits in the globus pallidus. Group IV.
Paraffin. Hematoxylin-eosin. Magn. X 150.

Fig.
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Ryc. 21. Przewaga zwapnien przykapilarowych i luznych nad $rodsciennymi w
galce bladej. Grupa IV. Parafina. Hematoksylina-eozyna. Pow. 100 X.
Fig. 21. Predominance of paracapillary calcifications and loose calcifications in
the globus pallidus. Group IV. Paraffin. Hematoxylin-eosin. Magn. X 100.

Ryec. 22. Przykapilarowe zlogi w korze moézdzku. Grupa IV. Parafina. Fiolet krezylu.
Pow. 200 X.
Fig. 22. Paracapillary deposits in the cerebellar cortex. Group IV. Paraffin. Cresyl
violet. Magn. X 200.

Ryc. 23. Przykapilarowe zlogi w jadrze zebatym. Grupa IV. Parafina. Fiolet krezylu.
Pow. 200 X.
Fig. 23. Paracapillary deposits in the dentate nucleus. Group IV. Paraffin. Cresyl
violet. Magn. X 200.

Ryc. 24. Uwarstwione zlogi, wybarwione dodatnio badz catkowicie, bgdZz w poszcze-
golnych warstwach, pojedyncze nie zabarwione. Grupa IV. Parafina. Kossa. Pow.
200 X.

Fig. 24. Stratified deposits, positively or completely stained, or single unstained
deposits in different layers. Group IV. Paraffin. Kossa. Magn. X 200.
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pewnych patologicznych skladnikéw. Wiplyw mogg mie¢ rézne czynniki.
Jak juz podkreslono, sg to okolice o slabym unaczynieniu, podatne na
wszelkie uszkodzenia anoksyjne. Niedobor tlenu uszkadza bariere Pent-
schew (1966), miektére skladniki w zaburzeniach endokrynologicznych
maja podobne dzialanie, wiele innych znéw wplywa na aktywny trans-
port réznych czasteczek. Patologiczne skladniki wydostajg sie do tkanki
o specjalnym metabolizmie i zapoczatkowujg proces przeksztalcania
substancji podstawowej i chwytania przez nig soli mineralnych. Jaki
patologiczny skladnik ma decydujgce znaczenie nie wiadomo. Znane jest
dzialanie niektérych zaburzen metabolicznych na przemiane wapniowo-
fosforows, na przepuszczalno$¢ naczyn, ale konieczny wieloraki zbieg
okoliczno$ci utrudnia wystepowanie zlogéw przy rozmaitych zaburze-
niach. Nie wiadomo réwniez na jakiej zasadzie tworzg sie patologiczne
zmiany w surowicy krwi. Schalock (cyt. za Liebaldem i Descalzo 1963)
podaje, ze ciala koloidalne substancji podstawowej mogg powstac¢ jako
produkty zaklécenia wymiany krwio-tkankowej, ale rowniez i jako pro-
dukt antygen-przeciwcialo.

W piSmiennictwie podkreslane jest powinowactwo zwapnien do oko-
lic bogatych w zelazo i wspolne odkladanie sie w zlogach pseudowapnia
soli wapnia i zelaza. We wlasnym materiale obserwowano obecnosé du-
zej ilosci krysztaléow hemosyderyny, a wsrod nich czes¢ w roéznym sta-
dium wapnienia. Powyzsze fakty sklaniaja do podjecia préby powigza-
nia ich i interpretacji. Odkladanie wapnia w krysztalkach hemosydery-
ny sugeruje, ze mogg one przy procesach wapnienia odgrywa¢ podobng
role jak ciala koloidalne, tworzace podloze pseudowapnia. Gabbiani
i Tuchweber (1963), (cytujgc poglad Schmorla z 1904 r. o dzialaniu zela-
za jako przyciggacza wapnia), omawiajag wyniki swoich prac przy do-
$wiadczalnym wywolywaniu zwapnien i uwazaja, ze te funkcje wywoty-
wacza mozna przypisa¢ zelazu, ale tylko pozakomoérkowemu.

Barwienia histochemiczne wykazaly obecno$¢é w zlogach polisachary-
dow, kwasnych mukopolisacharydéw i w niektérych fragmentach male
domieszki lipidow oraz zawarto$¢ wapnia i zelaza. Im zlogi byly bar-
dziej zmineralizowane, tym slabiej wybarwialy sie na polisacharydy
i mukopolisacharydy. Metody barwienia na wapn sg do$¢ kaprysne
i prawdopodobnie dlatego czesto daja wyniki ujemne, oraz oceniane sg
rozmaicie przez roznych autorow. Wedlug wlasnej oceny mozna uznaé
metode Kossa, czerwieni alizarynowej i kwasu chloranilowego za jedna-
kowo czule, barwienie mureksydem za mniej czule. We wlasnym ma-
teriale w wigkszosci zlogow pseudowapnia wykryto metodami histoche-
micznymi obecnosé¢ soli wapnia. Tylko drobne przykapilarowe ziarenka
nie wykazywaly obecnosci soli wapnia, lub niewielkg domieszke. Bada-
nia histochemiczne wlasnego materialu nie wykryly roznic w skladzie
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34 J. Kahl-Kunstetter

zlogbw w poszczegélnych grupach, jedynie w chorobie Fahra wiekszg
zawarto$¢ wapnia.

Zwapnienia w splotach naczyniastych spotkano w 30% przypadkow,
nie obserwowano korelacji miedzy obecno$cig i intensywno$cig zwap-
nien w splotach naczyniastych a $rédmézgowymi oraz zwigzku z wspoéli-
istniejacymi chorobami, co podkreslat Biondi (1956), Hassler (1965).

Reasumujgc dyskusje nalezy podkresli¢, ze o powstawaniu zlogow
decyduje czynnik S$rédmoézgowy, ktoéry stanowi uszkodzenie bariery
krwio-mézgowej w okolicach predysponowanych do tego specjalnym
unaczynieniem, odznaczajgcych sie specyfikg metabolizmu, wrazliwych
na anoksje, oraz czynnik pozamoézgowy w postaci patologicznie zmienio-
nego skladu surowicy krwi. Te zmiany w surowicy znane sg przy wielu
sprawach chorobowych, ale nie wiadomo, jaki zbieg nieprawidlowych
czynnikéw ma decydujgce znaczenie przy wytwarzaniu zlogow w mozgu,
by¢ moze tez, ze te uklady patologiczne mogg byé nieco odmienne
w rozmaitych stanach chorobowych.

Powstawanie zwapnien Srodmoézgowych nie jest wiec zespolem choro-
bowym, ale nieswoistg reakcjg tkanki moézgowej na rézne czymniki pa-
tologiczne.

Badania przyzyciowe w skrajnych przypadkach choroby Fahra mo-
glyby da¢ wskazowke, w jakim kierunku przeprowadzi¢ te badania
biochemiczno-kliniczne u innych chorych. Skorelowanie tych wynikow
z sekcyjnymi moglyby da¢ odpowiedz jednoznaczng, w jakich warun-
kach powstaja ztogi.

Zwapnienia wywolywane sztucznie w warunkach doswiadczalnych
(Gabbiani i Tuchweber 1963, Selye, Gabbiani i Serafimov 1964, Selye,
Gabbiani i Tuchweber 1964, Urist i Adams 1966) sugeruja prawidlowos¢
tego kierunku rozumowania.

VII. WNIOSKI KONCOWE

1. We wlasnym materiale naczyniowym spotkano tylko w 8% mozgow
zlogi wapniowe $rodmozgowe.

2. W przebadanym materiale nie stwierdzono zaleznosci pomiedzy wie-
kiem, plcig, obecno$ciag miazdzycy, choréb podstawowych, a wystepo-
waniem S$rodmozgowo zwapnien (wyjatek stanowi jeden przypadek
choroby Fahra z miedoczynnoscig przytarczyc).

3. W kazdym typie zwapnien uwidocznila sie predyspozycja topogra-
ficzna do jgdra soczewkowatego ze szczeg6lng predylekcjg do galki bla-
dej, okolicy ammonalnej, mézdzku (wymieniono wedlug intensywnosci
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zjawiska). Zwapnienia wtérne spotkane w innych okolicach ograniczaly
sie tylko do niewielkich obszaréw blizn i odznaczaly si¢ malym nasile-
niem. We wszystkich przypadkach choroby Fahra obserwowano zwap-
nienia w jadrze soczewkowatym z rozprzestrzenianiem si¢ na sgsiednie
okolice zaréwno istote biala, jak i szara.

4. Charakter morfologiczny zwapnien uzalezniony jest od lokalizacji:
a) w galce bladej przewazaja zwapnienia w $cianie naczyniowej,
b) w okolicy ammonalnej zwapnienia przykapilarowe i perelki lezgce
luzno w tkance, ¢) w mozdzku zwapnienia $rodscienne.

5. Zwapnienia wtérne wykazujg procz tego wiekszg sktonnos¢ do two-
rzenia zlogéw w Scianie naczyn w okolicy ammonalnej, przykapilaro-
wych w galce bladej oraz tendencje do impregnacji widkien i odktada-
nia sie w tkance w postaci drobnych, prawie pytkowatych ziarenek.
W bliznach spotyka sie ponadto impregnacje komoérek nerwowych
i zernych.

6. W chorobie Fahra uwidacznia sieg, bez wzgledu na lokalizacje, wy-
razna przewaga nad SroédSciennymi zwapnieniami, przykapilarowych
i luznych z tendencjg do tworzenia konglomeratéw.

7. W tkance otaczajgcej zwapnienia fizjologiczne spotkano najczesciej
przesigki okolonaczyniowe, obrzek otoczenia i obecno$é luznych i przy-
naczyniowych krysztatlkow hemosyderyny. Podobnie ksztaltowal sie
obraz otoczenia w chorobie Fahra. Stopien obrzeku proporcjonalny byt
do intensywnosci zwapnien.

8. Nie obserwowano korelacji pomiedzy obecnoécig i intensywnoscig
zwapnien w splotach naczyniastych a $rédmoézgowymi.

9. Metodami histochemicznymi mozna wykryé obecnosé wapnia
w wiekszosci tzw. zlogéw pseudowapniowych.

10. Na podstawie analizy przebadanego materialu masuwa sie naste-
pujaca hipoteza interpretacyjna: w patomechanizmie powstawania
zwapnien odgrywa role czynnik $rédmoézgowy i pozamézgowy. Czynnik
$rodmoézgowy stanowi wzmozona przepuszczalnosé bariery krew-mézg
nasilona w okolicach predysponowanych o specjalnej angioarchitekto-
nice i specjalnym metabolizmie. Czynnikiem pozamézgowym jest specy-
ficznie zmieniony sklad surowicy krwi, przesiekajgcej do tkanki mozgo-
wej. Skladniki surowicy krwi w polgezeniu ze skladnikami lokalnie
zmienionej tkanki moézgowej zapoczatkowujg odkladanie zlogéw. Zmie-
niony skilad surowicy krwi znany jest w wielu przypadkach choroby
Fahra, jako w przykladach skrajnych odchylen. Dalsze badania bioche-
miczne przyzyciowe moglyby ustali¢, jakie warunki ,,pozamézgowe” de-
cydujg o wytwarzaniu sie zwapnien sréodmoézgowych.
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A. Kanbs-KyHcrerrep

BHYTPUMMOST'OBBIE KAJBIIU®UKAIIUA
B COCYAUCTBIX 3ABOJIEBAHUAX MOS3TA

CoxmepxaHue

Ilenpio TpyAa OblLl aHANM3 KIMHUYECKUX, MOPMOJJOIMYECKUX M TUCTOXVMUUECKUX
CBOJMCTB TpexKje BCero CJay4yaeB AHIMOTEeHHBIX IIOBPEXKAEHMII MO3ra, a TaKXKe Taxk
Ha3bIiBaeMoil Oose3dHum dapa M TONbITKA NPOOLI OAHOPOAHONM ITATOrEHETUYECKON MH-
TepnpeTauuu 06pa30BaHUA BHYTPUMO3TOBBIX OTJIONKEHMI KaJbIMfA, KOHEYHO B TAKUX
npejeyiaX, B KaKMX 95TO BO3MOXKHO Ha OCHOBAHMM TMUCTOJOTMYECKON M TIMCTOXUMM-
YeCcKOy MEeTOAMKMN.

Marepuan n3 77 Mo3roB, n30paHHBIX cpean 727 ciaydaeB, OblI pa3feseH Ha 4 rpyI-
nel. I rpynma Tak Ha3blBaeMble (U3MOJOrMyecKue KaJdbLUMuKanmMmu, BBICTYyNAOLME
B HeM3MEHEeHHOM TKaHM, 3akKJjodaja 52 caydasa (rad. 1). II rpynma — 16 caydaes
CeKyHJIapHbIX KaJabLUm@MUKaLMiL, CBA3AaHHBIX C IIPOLIECCAaMyM OPTraHM3aLMM COCYAMCTBIX
ogaroB (rad. 2). III rpynma cMellaHHbIE KajdbUuuEKamMyM — 5 cjaydaeB, B KOTOPBIX
HE3aBMUCMMO JPYT OT Apyra IMOABIAMMUCH (DU3MOJIOTMYECKMEe M CeKyHAapHble KalbLu-
dukauun (rabd. 3). IV rpymma — 4 caydas, B KOTOpPbIX MopdosiormyecKkas KapTHMHA
paspemunyia AMarHO3MPOBaTh Goje3Hbr dPapa. Bo Bcex ciayyaax Opajioch PYTUHOBBIC
cpe3bl, a TakiKe Imocje OOHapyxeHus KalbLuMduraumi podaBoyYHble Tormorpaduyec-
Kue cpe3bl. PyTuMHOBasg TeXHMKa: LeJUJIOMAMH uiam napaduH. Becb Marepman okpa-
IIMBAJOCh IPY TOMOLM 0003PUTENbHBIX METOA0B. B !/3 ciydaeB mpomM3BeIEHO IMCTO-
XUMUYECKYI0 OKpacKy (rab. 4). B kamjaoMm Tume KaablmdMUKaLMii NpoABMIIAcCh KJjac-
cudecKas Tomorpacduyeckaa mnpexamMcno3mumA: OJefHBII IIap, aMMOHaJIbHad o00J1acThb,
MO33KEY0K ([IepedMcyIeHo 10 MHTEHCUBHOCTU sABJeHudA). CeKyHAapHble KalbLM@MUKaLMAM
BCTPEYaJoch KPOME STOT0 B MEJKMX IuIpamMax Apyrux obisacreir. B 6Gomesnum Papa
HabJoaanoch pacnpocTpaHeHMe KaJabUMUKanuii He TOJBKO B IIPeApacrnoJIoXKeHHbIX
obJyacTaX, OffHAKO BCerga C 3aHATMEM Ye4yeBMUAHOIO TeJja.

MopdonorndecKuit xapakrep KajbLuuUKaLMii 3aBUCUT OT JIOKanusauuu. B Oaen-
HOM luape npeobiafaloT CPeAMCTEHO4YHble Kalblydurammum B aprepuoiax. B ammo-
HaJBLHOM o0JacTy mpeodaafarT NPMEANMIISApPHbIe OTJIOMKEHMs M CBOOOAHO Jekalme
B TKaHu. B mo3xkeurke B I u III rpynmax cpeamucreHo4yHble Kaabludpuranunu. Kpome
9TOro CeKyHAapHble KaJabLM(MKaIMy HACBILAKOT LeJyl CeTh KanujgpoB, BOJIOKHA,
HepBHbIe KJeTKu u darountsl. B 6one3un Papa npoaBUJIOCh, HECMOTPA Ha JOKaJIu-
3a1MI0, OTYETIMBOE MPEUMYILECTBO INPUKANMIIAPHBIX M OOJblIMX CBODGOAHBIX OTJIO-
JKEeHU ¢ TeHJeHLMein K o0pa30BaHMI0O KOHIJIOMepaToB. B TKaHmM OKpyzKalollei Bce
TUOBI KaJdbLM(UKAIMiI BCTPEYaeTCcA dallle BCero OKOJIOCOCYAMCTbIe TpaHCCyAaThb!,
OTEK Cpejibl ¥ TIPMCYTCTBME BHYTPUTKAHEBBIX M TI€PUCOCYAMCTBIX KPMCTANJIOB IremMocu-
AepuHa. IIpyM TIOMOLM TUCTOXMMMUYECKMX MeTOoJoB (Tad. 9) MOXKHO OOHApYyKUTb IIPU-
CyTCTBME KaJbLuA B OOJBIIMHCTBE TAaK HA3bIBAEMBIX IICEBIOKAJbIMEBbIX OTJOMKEHUI,

ITofBOAS MTOT MOJIYYEHHBIX PE3yJbTAaTOB MOXKHO ONPEAeNUTb clexyolee: (ousino-
JIorMyYecKye KalbUMMUKAIMM B COCYAMCTBIX CJydasX BCTPEYaloch TOJNbKO B 8% Mo3-
ToB. B mpoucciaeJOBAaHHOM Marepuajle He oOHapy:KeHO 3aBUCUMOCTM MEXKAY BO3-
pacToM, I0JI0OM, TIPUCYTCTBMEM aTepPoMaTo3a, COCYIIeCTBYIOUMX 3aboneBaHMit M IOAB-
JieEvieM KaabUuduganmii (MCKJIIOYEeHueM sABJAseTca OoAaMH ciay4dan Ooxesnn <Papa
© mymodyHKUMEH TapaliMTOBMAHBIX Keje3). Ha ocHoBaHmMm aHajamsa MTPOUCCIENO-
BaHHOTO MaTepuajia aBTOP TIMIOTETMYECKM IMpejrojaraer, 4ro: B IIaTOMEXaHMU3Me
TIOABJIEHUA KalblM(UKALUil UIPAOT POJib BHYTPMUMO3TOBOM M BHEMO3roBOi (PaKTOPHI.
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BHYTPMMO3roBbIM (DaKTOPOM ABJAETCA YCUMJIEHHAsd NPOHMUI@eMOcTh 6apbepa KPOBbL —-
Mo3r, 0ojlee MHTEHCMBHAsA B MIPEAPACIIONONKEHHBIX 006JIacTAX CO CHeMalbHOM aHIMo-
ApXMUTEKTOHMKON M CHelMalbHBIM MeTaboan3MoM. BHEMO3roBbIM (haKTOPOM SABIAETCS
creMUYHO M3MEHEeHHbI COCTaB CHIBOPOTKM KPOBM, TPAHCCYAMPYIOLIEX B MO3TOBYIO
TKaHb, OT 3J€MEHTOB CbIBOPOTKM, KPOBM BMECTE C 3JIEMEHTaMy JIOKAJbHO M3MEHEeH-
HOJ MO3TOBOM TKaHM Ha4MHAETCsd OTJIOKEHMe KalbLydA., VI3MeHEHHBII CcOCTaB ChIBO-
POTKM KPOBM M3BECTEH BO MHOTMX ciay4daax Oose3nu Papa, Kak HOpuMep KpamHUX
oTKJIOHeHMM. JlanbHeiiune OGMOXMMMUYECKME NPUIKMU3HEHHbIE MCCIAEAOBAHMA MOIJM Obl
onpeaennTb, Kakue ,BHEMO3roBble”’ yCJIOBUA peuialor 06 o0pa30BaHUM CPEAUMMO3ro-
BBIX KaJbLMMOUKaLNIA,

J. Kahl-Kunstetter

INTRACEREBRAL CALCIFICATIONS IN VASCULAR DISEASES
OF THE BRAIN

Summary

An analysis was made of the clinical, morphologic and histochemical features
in vasculogenic cerebral disease and in so-called Fahr’s disease with the purpose
of reaching a uniform pathogenetic interpretation of the formaticn of calcific
deposits in the brain, in as far as possible by the use of histologic and histoche-
mical methods.

The material of 77 brains, selected from among 727 cases, was divided into
four groups. Group I consisted of so-called physiologic calcifications in unaltered
tissue, observed in 52 cases (Table 1). Group II consisted of 16 cases of secondary
calcification associated with processes of organization in vascular foci (Table 2).
Group III were mixed calcifications, in 5 cases, i.e. independently associated phy-
siologic and secondary deposits (Table 3). Group IV consisted of 4 cases with
morphologic changes indicating Fahr’s disease. Besides routine sections, additio-
nal sections were mades after determining the topography of the calcifications.
Routine techniques (celloidin or parafin) were employed, and serial sections were
stained. In one-third of cases histochemical staining was applied (Table 4). Classic
topographic predisposition was observed in each type of calcification: in the
globus pallidus, ammonal region and cerebellum (in order of intensity). Secondary
calcifications were observed in small scars also in other regions. In Fahr’s dis-
ease, the calcifications tended to spread beyond the regions of predisposition, but
always involved the lenticular nucleus.

The morphologic character of the calcifications was dependent on their loca-
lization. In the globus pallidus, intramural calcifications in arterioles predomina-
ted. In the ammonal region paracapillary and loosely scattered deposits in the
tissue were most frequent, and in the cerebellum in groups I and III intramural
calcifications. Secondary calcifications impregnated moreover the whole capillary
network, fibers, nerve cells and macrophages. In Fahr’s disease, irrespective of
localizaticn, paracapillary deposits and large deposits with tendency to form
conglomerates predominated. The tissues surrounding all types of calcification
usually exhibited perivascular transudation, edema, and presence of hemosiderin
crystals in the tissues and around blood vessels. Histochemical methods (Table 2)
revealed presence of calcium in most of the so-called pseudocalcific deposits.
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In summary, physiologic calcifications were encountered in vasculogenic dis-
ease in only 8% of the brains. A relation of the calcifications to age, sex, athero-
sclerosis or concomitant diseases was mot observed (except in one case of Fahr’s
disease with parathyroid finsufficiency). Analysis of the data suggested the fol-
lowing hypothetical interpretation: an intra- and extracerebral factor play roles
in the pathomechanism of the calcifications. The intracerebral factor consists in
increased permeability of the blood-brain barrier, which is increased in predis-
posed areas with special angioarchitecture and metabolism.

The extracerebral factor consists in specific changes in the composition of
serum transuding into the cerebral tissue. Serum components combining with
local components lead to formation of deposits.

Changed serum composition is known in many cases of Fahr’s disease as an
example of extreme deviations. Intravital biochemical investigations could
establish the “extracerebral” factors responsible for formation of intracerebral
calcifications.
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Stosunek ilosciowy komorek glejowych do komoérek nerwowych, okre-
slony mianem indeksu glejowego, przybiera rézne, aczkolwiek wahajgce
sie w waskich granicach, wartosci dla poszczegélnych struktur osrodko-
wego ukladu nerwowego (Milman 1936, Arutjunowa 1938, Ferrero 1947,
Y¥riede 1954, Hawkins i Olszewski 1957, Blinkow 1963). Te wartosci
indeksu glejowego, uwarunkowane w znacznej mierze stopniem rozwo-
ju filogenetycznego (Friede 1954, Kraus i Gihr 1965, Ponomarjew 1966)
i ontogenetycznego (Brizee i Jacobs 1959), zmieniajg sie u dojrzatych osob-
nikow tego samego gatunku, zaleznie od rodzaju, przebiegu i nasilenia
proceséw czynnosciowych lub patologicznych, zachodzacych w tkankach
centralnego systemu nerwowego (Lassek i Schapiro 1951, Aleksandrow-
skaja 1950, Hempel 1958, Hempel i Treff 1959, Klosowskij 1961).

Zmiany wartosci indeksu glejowego wigzg sie wigc ze zmianami w me-
tabolizmie tkankowym moézgowia lub rdzenia (Friede 1953, Brizee i Ja-
cobs 1959), w czym niewagtpliwie biorg udzial komorki glejowe, ze wzgle-
du nma swg role w transporcie i przemianie substancji niezbednych dla
prawidlowej czynnosci komoérki nerwowej (Bauer 1953, Sniesariew 1955,
Oksche 1961). Z drugiej strony jednak, warto$¢ indeksu glejowego za-
lezy rowniez od morfologii i czynnosci samych komoérek nerwowych
(Niessing, Kiilenkampf 1952, Kiilenkampf i Wiistenfeld 1954, Haug 1958,
Hempel 1958, Hempel i Treff 1959, Klosowskij i Kosmarskaja 1961,
Blinkow 1963, Ponomarjew 1966).

W zwiagzku z tego rodzaju spostrzezeniami, znane, cytoarchitektoniczne
zréznicowanie budowy kory mposzczegélnych platéw mozgowych czlo-
wieka sklonito mnie do przebadania w nich wartosci indeksu glejowego,
zas rbéznice w czestosci wystepowania nowotworéw glejopochodnych
w tych okolicach (Choyrowski i Maciejak 1955, Kunicki, Stefanko, ¥L.a-
dzinska 1966) masunely mi przypuszczenie, ze by¢ moze, istnieje jakas
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zaleznos¢ miedzy wartoscig indeksu glejowego a sklonnoscig do po-
wstawania guzow glejopochodnych w réznych partiach moézgu ludzkiego.

MATERIAL I METODA

Badania przeprowadzono na 5 prawidlowych mozgach (2 meskie, 3 kobiece)
ludzi dorostych (wiek 30—50 lat), wéréd ktérych 4 zmarlo z przyczyn innych niz
schorzenia oSrodkowego ukladu nerwowego, w jednym za$§ przypadku zgon nastg-
pit z powodu nowotworu rdzenia kregowego, przy czym w mozgu nie stwierdzo-
no zadnych zmian patologiczanych. Wycinki pobrano losowo z 2 zawoju platow czo-
lowych, 1 zawoju platow skroniowych, platow ciemieniowych, potylicznych oraz
z okolicy czuciowo-ruchowej, z zawoju obreczy i wyspy. Dokladne miejsca po-
brania wycinkéw wskazujg ryc. 11 2.

Ryc. 1 Ryc. 2
Ryc. 1. Zewnetrzna powierzchnia poétkuli moézgu. Oznaczenie p6l wg Brodmanna.
Miejsce pobrania wycinkéw zaznaczone kolorem czarnym.

Fig. 1. External surface of cerebral hemisphere. Areas designated according to
Brodmann. The sites at which specimens were taken are marked black.

Ryc. 2. Wewnetrzna powierzchnia poétkuli mézgu. Oznaczenie pol wg Brodmanna.
Miejsce pobrania wycinkow zaznaczone kolorem czarnym. Spoidio wielkie row-
niez zaznaczone kolorem czarnym.

Fig. 2. Intermal surface of cerebral hemisphere. Areas designated according to
Brodmann. The sites at which specimens were taken are marked black. The
corpus callosum is also marked black.

Material utrwalony w 10°% formolu, po odwodnieniu, zatapiano w parafinie
przez benzoesan metylu z celloidyng. Skrawki, grubosci 10 mikronéw, barwiono
fioletem krezylowym wedlug modyfikacji metody Nissla, wprowadzonej przez
Spielmeyera (Bertrand, 1930).

Obliczenia przeprowadzano przy uzyciu obiektywu 90 X (immersja) i okularu
PK 10 X (mikroskop Zeiss-Lu). Preparat przesuwano ruchem meandrowym, jak
przy liczeniu bialych krwinek w rozmazach krwi, zaczynajac od powierzchni kory
i po opuszczeniu jednego pola widzenia na granicy z substancja bialg, powra-
cano z powrotem ku powierzchni. Opuszczano I warstwe kory, zgodnie z bada-
niami innych autoréw (Friede 1954, Hawkins i Olszewski 1957, Brizee i Jacobs
1959). Liczono jadra wszystkich komorek glejowych i wszystkie komorki nerwowe,
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bez wzgledu na obecno$¢ lub brak jaderka w ich przekroju (Friede 1953, 1954).
Polowki jader glejowych i komodrek nerwowych liczono tylko po prawej stronie
pola widzenia. Nie uzywalam mikrometru siatkowego, jak to jest czesto w zwy-
czaju w tego typu badaniach, poniewaz nie interesowalo mnie zageszczenie jednych
i drugich komoérek w jednostce objeto$ci kory, a wylacznie ich wzajemny stosu-
nek iloSciowy. Z tego tez powodu nie uwzglednialam w obliczeniach ewentualnego
obkurczenia sie materialu przy zatapianiu w parafinie (Abercrombi 1946). Dla
kazdego z wycinkow przeliczono zgodnie z prawami statystyki 150 pdél widzenia,
liczge po 50 pol na 3 dos¢ odleglych od siebie skrawkach (mmniej wigcej co 20
skrawkow). Poczgtkowo liczono 75 pdl dla prawej i 75 pél dla lewej strony, po
25 pol w kazdym skrawku. Jednakze, wobec braku statystycznej znamienno$ci roz-
nic miedzy prawg a lewg strona, skrawki brano z jednej i drugiej strony i obli-
czenia przeprowadzano lgcznie.

Jako $rednig czesto§é wystepowania nowotworow glejopochodnych w poszcze-
golnych platach, przyjeto §rednig roczng ilo$é glejakow, wystepujacych w kazdym
z nich, obliczong na podstawie przeprowadzonych zabiegéw operacyjnych i wy-
konanych sekcji (w przypadkach nie operowanych), w latach 1956—1965, w Klinice
Neurochirurgicznej AM w Krakowie. Nowotwor rozprzestrzeniajgcy sie w Kkilku
platach znaczono jako kilka osobnych nowotworéw o réznej lokalizacji, ze wzgledu
na nieznany punkt wyjscia.

Dla stwierdzenia zalezno$ci statystycznej miedzy indeksem glejowym a wy-
stepowaniem nowotworow w poszezegdlnych okolicach moézgu, ulozono tabele
korelacyjne, z ktérych obliczono wspélczynnik regresji i linie regresji wedlug
WZOrow:

2y=Na+bZ:c
Dau=0 3 a+b ) a

gdzie N liczba przypadkow,

b = wspoélezynnik regresji,

a = punkt przeciecia linii regresji z osia rzednych (yy).
Linia regresji: y =a + bx
Wspotczynnik korelacji obliczono wedlug wzoru:

Zry_(le;’Zy)

V- B[S

Scislo$§é zwiazku miedzy warto$ciag indeksu glejowego a Srednig roczng iloScig
guzéw w poszczegolnych ptatach okreslano zgodnie z tabelg podang przez Guilforda
(1960).

Statystyczng znamienno$§é réznic obliczono wediug wzoru:

It

p=

Ty — Ty

-3 2
0y + o3
]/ Ny ny

przyjmujac statystyczng znamienno$é roéznic, gdy t >3 (Zajac 1961).
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WYNIKI

Srednie wartosci indeksu glejowego w prawidlowej korze ludzkiej
wahajg si¢ w granicach od 0,96 do 2,24, przy czym najnizsze z nich
odpowiadaja korze wyspy (0,90—1,09), najwyzsze zas — korze platow
czolowych (1,92—2,51). Wartosci indeksu platéw skroniowych i ciemie-
niowych zblizone sg do wartosci indeksu platéw czolowych tak dalece,
ze mozna przyjaé, mimo réznicy srednich, dla wszystkich trzech platéw
te same wartosci graniczne (tab. 1). Przeciwienstwem tego sg wartosci
indeksu glejowego kory potylicznej oraz okolicy czuciowo-ruchowej,
ktéorych goérna granica nie osigga nawet najnizszej wartosci indeksu
zadnej ze wspomnianych wyzej okolic. Indeks glejowy wyspy ksztattuje
sie ponizej 1 i tylko w jednym przypadku wynosi 1,09. Wartosci indeksu
glejowego zawoju obreczy czesciowo odpowiadajg wartoSciom indeksu
wyspy, a czesciowo lezg w granicach wartosci indeksu platéow potylicz-
nych i okolicy czuciowo-ruchowej.

Tabela 1. Zestawienie wartoéci indekséw glejowych w korze poszczegdlnych

platow i w poszczegdlnych przypadkach

Table 1. Values of glial indexes in the cortex of different lobes and in different
cases

fmis 1t u L w ] o x tm| y_ 9100
ase =
Lokalizacja .
Localization (€))
Czotlo
Frontal 2,33 | 2,61 | 2,48 | 1,92 | 1,95 [2,2410,13] 12,96
Skron 2>
Temporal 1,88 | 2,18 | 2,02 | 2,08 | 2,36 |2,1010,08 8,57
Ciemie
Parietal 1,93 | 1,89 | 1,79 | 1,95 | 1,70 |1,8510.05 5,68
Okolica czuciowo-ruchowa
Sensory-motor region 180 | 117 1,34 ] 1.38"| 1,33:11;80:-0,08 5,56
Potylica
Occipital 1,14 | 1,34 | 1,26 | 1,22 | 1,28 |1,2510,03 5,92
Zawdj obreczy
Cingulate gyras 1,26 | 0,89 | 1,14 | 1,08 | 0,83 |1,0410,18 17,02
Wyspa
Tasnia 0,90 | 092 | 0,96 | 1,09 | 091 0,96+0,04 8,16
X+ m 1,63 | 1,56 1,67 | 1,63 | 1,48
£ +0,19 (10,24 |+0,21 |+0,16 [+0,21
G.]1
V= = 33,99%| 41,03%| 35,00%| 27,45%| 37,16%
x
Objasnienia:
Explanations: ;
V = wspolczynnik zmiennosci w %o, s = odchylenie standardowe,
coefficient of variation (%), standard deviation,
X == §rednia, m = Sredni bilgd S$redniej,
mean, mean error of the mean.
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Srednie wartosci indeksu glejowego dla kazdego z badanych przy-
padkéw mieszczg sie w znacznie wezszych granicach (1,48—1,57), przy
czym nie wykazuja statystycznej znamienno$ci réznic. Zwraca jednakze
uwage fakt, ze wspoélczynniki zmiennosci obliczone dla kory poszcze-
golnych platéw wynoszg zaledwie od 5% do 17%, podczas gdy te same
wspolezynniki obliczone dla poszczegélnych przypadkéw oscylujg w gra-
nicach 30—40%. Byloby to wiec dodatkowe potwierdzenie zréznicowania
indeksu w poszczeg6lnych partiach kory moézgowej.

Zestawienie liczby komorek glejowych i komoérek nerwowych, przeli-
czonych w 150 polach widzenia, pokazuje, ze liczba komérek glejowych
ulega miewielkim wahaniom zaréwno w poszczegdlnych okolicach kory,
jak i w poszczegélnych przypadkach (tab. 2 A i B). Wartosci wspétezyn-
nik6w zmiennosci, obliczone dla kazdego z platow i dla kazdego z przy-
padkow sg niewielkie i bardzo do siebie podobne. To spostrzezenie jest
dodatkowym potwierdzeniem matych wahan ilosciowych i maltych réznic
w poszczegbélnych platach. Wyjatek stanowi zawdj obreczy, w ktéorym
liczba komérek glejowych w 150 polach widzenia jest znacznie mniejsza
niz w pozostalych badanych okolicach. Srednia liczba komérek glejo-
wych w 150 polach widzenia w badanych wycinkach nie spada ponizej
1100 i nie przekracza 1200; w zawoju obreczy natomiast wynosi zaledwie
900—950.

W przeciwienstwie do komérek glejowych, liczba komoérek nerwowych
zmienia si¢ wyraznie. Najnizsze wartosci liczbowe komoérek nerwowych
stwierdzono w platach czolowych, wzrastajg one w platach skroniowych,
ciemieniowych, okolicy czuciowo-ruchowej i potylicy az do osiggniecia
najwyzszych wartoéci w wyspie. Srednia liczba komérek nerwowych
w zawoju obreczy odpowiada wartosci $redniej liczby komérek nerwo-
wych w okolicy czuciowo-ruchowej, a jest znacznie nizsza niz $rednia
liczby komoérek nerwowych potylicy i wyspy. Jednakze mala liczba
komoérek glejowych przypadajgca na 1 komoérke nerwowg daje srednig
wartos¢ indeksu glejowego nizszg niz wartosci srednie indeksu okolicy
czuciowo-ruchowej 1lub potylicy. Wspodtczynniki zmiennosci obliczone
dla poszczegélnych platow zblizaja sie swojg wartoscig do wspoétczynni-
kéw indeksu glejowego, obliczonych dla kory poszczegélnych platow.
Natomiast wartosci wspotczynnikéw zmiennosci obliczone dla poszcze-
golnych przypadkéw przekraczajg 25%, a niekiedy nawet 30%.

Podobne wyniki, a moze jeszcze wyrazniejsze, ze wzgledu na male
wartosci liczbowe, uzyskujemy, zestawiajgc srednie liczby komorek gle-
jowych i nerwowych w 1 polu widzenia (tab. 3 A i B). Srednia liczba ko-
morek glejowych w 1 polu widzenia, z wyjgtkiem zawoju obreczy, nie
spada ponizej 7 (7,01) i nie przekracza 8,4 (8,38), podczas gdy s$rednia
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Tabela 2. Zestawienie liczby komoérek glejowych (A) i komoérek nerwowych (B)

w 150 polach widzenia kory poszczegdlnych platow

Table 2. Numbers of glial (A) and nerve (B) cells in 150 microscopic fields in the

cortex of different lobes

A. Komorki glejowe A. Glial cells
Przypadek 1 I x| Ik v X +*m v o:100
Case =
Lokalizacja .
Localization ®
Cralp 1257 |1188 [1146 (1178 |1172 | 1188,2+18,5 3,48
Frontal
Skrofi 1169 (1133 (1141 (1240 (1135 | 1163,0+20,1 3,01
Temporal
Ciemie o
Parietal 1127 (1139 (1134 (1140 |1110 1130,0= 5,5 1,09
Olkol.ica
czucnowo-ruch'o'wa. 1127 |1168 |1121 |1132 |[1140 1137,6+ 8,2 1,61
Sensory-motor region
Potylica 4+
Occipital 1154 |1135 |[1170 (1173 (1154 1157,2t 6,7 1,31
Zawoj obreczy =
Cingulate gyrus 1052 867 902 920 812 910,6-39,8 9,78
Wyspa ¥
Tesiila 1125 |1223 {1234 (1223 (1155 1192,0+21,8 4,03
= 11444 11121,9 [1121,1 |1143,7 |1096,9
2% 123,34 +44,10/39,13 39,30, 48,00
5100 ;
i 5,30%| 10,43% 9,23%| 9,25%| 11,60%
x
B. Komdérki nerwowe B. Nerve cells
Przypadek I i 1 1 s 74 \' x+m v —0:100
Case -
Lokalizacja o
Localization %
Czolo 540 474 463 612 601 538,0+29,1 12,12
Frontal
Skrofi 623 | 520 | 566 | 595 | 478 | 556,41259 | 10,44
Temporal
Ciemie 584 | 603 | 633 | 584 | 653 | 611,41136 5,02
Parietal
Okolica
czuciowo-ruchowa 870 (1000 837 845 895 889,41+29,4 7,40
Sensory-motor region
Potylica 1014 | 849 | 927 | 950 | 902 | 928,0+24,0 6,64
Occipital
Zawo] obreczy 837 | 970 | 794 | 854 | 977 | 886,4+36,7 9,27
Cingulate gyrus
Wyspa 1255 (1329 [1283 [1125 [1272 | 1252,8+34,2 6,11
Insula
T 817,6 | 820,7| 786,1 795,0 8254
e +97,8 | 89,8 |+102,9| £78,2|+104,8
-1
Wit 25,47%| 28,95%| 34,65%| 26,00%| 33,60%
X
Objasnienia: Explanations: o
V = wspétezynnik zmiennosci w %o, V = coefficient of variation (®/o),
x = $rednia, X = mean,
o = odchylenie standardowe, o = standard deviation,
m = $redni biad Sredniej. m = mean error of the mean.

/s
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Tabela 3. Zestawienie $redniej liczby komoérek glejowych (A) i komoérek nerwo-
wych (B) w 1 polu widzenia kory poszczegdlnych platéw

Table 3. Mean mnumbers of glial (A) and merve (B) cells in one microscopic field
in the cortex of different lobes

A. Komorki glejowe A. Glial cells
wade“ a0 R L S B T ST
Case =T s
Lokalizacja .
Localization Doy (%)
Czolo 838 | 7,92 | 764 | 7,85 | 7,81 | 7,9240,12 3,54
Frontal
Skron 7,79 | 7,66 | 7,61 | 827 | 7,57 | 7,76+0,13 3,88
Temporal
Ciemie 751 | 7,69 | 7,66 | 7,60 | 7,40 | 7,53+0,04 1,08
Parietal
Okolica
CZU'C'IOW'O-I‘MhOWH‘ 761 | 1,79 | 747 | 7,65 | 7,60 | 7,68-10,06 1,58
Sensory-motor region
Potylica 7,69 | 7,67 | 7,80 | 7,82 | 7,60 | 7,7140,04 1,31
Occipital
Zawo]j obreczy .
Cingulate gyrus 7,01 | 578 | 6,01 | 6,13 | 541 | 6,0710,26 9,85
Wyspa 7,50 | 8,15 | 8,23 | 8,15 | 7,70 | 7,95+0,15 4,09
Insula
g 763 | 748 | 7,47 | 7,62 | 17,31
Sl +0,16 |+0,16 |+0,26 |40,26 |+0,32
+100
V= - o 5,37%| 10,16%| 9,10%| 9,32%|11,7%
%
B. Komorki nerwowe B. Nerve cells
Przypadek | 1 | m | m | IV | V Etm | g SN
Case o
Lokalizacja x
Localization (%)
Czoto
Frontal 3,60 | 3,16 | 3,09 | 4,08 | 4,01 | 3,5910,21 12,81
Skron
Temporal 41871 S 4T3 =897 819 | 8111017 10,14
Ciemie
Parietal 3,89 | 4,02 | 422 | 3,89 | 4,35 | 4,0710,09 5,04
O(kol:ica
czuclowo-ruchowa‘ 65,80 | 6,67 | 558 | 563 | 593 | 59310,20 7,44
Sensory-motor region
Potylica
Occipital 6,76 | 5,66 | 6,18 | 6,33 | 6,01 | 6,1910,18 6,54
Zawdj obreczy
Cingulate gyrus 5,68 | 6,47 | 5,29 | 569 | 6,61 | 59110,25 9,33
Wyspa
Insula 8,37 | 886 | 855 | 7,50 | 8,48 | 8,351+0,25 6,11
- 5,45 | 547 | 524 | 5,30 | 5,60
xtm +0,64 [0,78 |+0,68 |+£0,62 |+0,67
¢-100
Y= 25,87%| 37,66%| 34,52%| 25,85%| 32,36%
x
Objas$nienia: Explanations:
V = wspélczynnik zmiennosci w V = coefficient of variation (%),
X = $rednia, X = mean,
o = odchylenie standardowe, o = standard deviaton,
m = Sredni blad $redniej. m = mean error of the mean.
Neuropatologia Polska — 1 4
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liczba komoérek nerwowych w 1 polu widzenia waha sie w do$¢ szero-
kich granicach, od 3,09 do 8,86.

Z zestawienia obliczen wynika wiec, ze warto$¢ indeksu glejowego
zalezy przede wszystkim od liczby komoérek nerwowych, rozmieszczonych
w danej okolicy kory, a nie od liczby komorek glejowych, ktéra w po-
szczegolnych okolicach kory moézgowej ulega niewielkim wahaniom.

Ulozona tabela korelacyjna, w ktorej na osi odcietych (xx) umieszczo-
no wartosci indeksu glejowego, a na osi rzednych (yy) liczby komorek
nerwowych i komoérek glejowych w korze poszczegélnych platow (ryc.
3), potwierdzila te wnioski, czego wyrazem jest przebieg wykreslonych
na niej linii regresji. Zestawienie wspolczynniké6w regresji i korelacji
oraz stopnia zaleznosci (tab. 4) pokazuje, ze zaleznos¢ miedzy liczbg ko-
morek nerwowych a wartosciami indeksu glejowego jest bardzo pewna,
podczas gdy zalezno$¢ miedzy wartoscig indeksu glejowego a liczbg ko-
morek glejowych jest zaledwie istotna. Wspotczynniki korelacji i regresji
dla komoérek nerwowych sz ujemne, co $wiadczy o wzroscie wartosci
indeksu glejowego w miare spadku liczby komoérek nerwowych.

—————

600
x 900 bR L R e X
" 0.5 1.0 15 20 £ s 3.0
v g' -—
o ST~ Wheh e
= s 10
5t S o
7t
H!
2-
!!.-n.|;l||.xl.|.|l|1||l.|.|l.nl-nlx
“lu 0.5 10 15 2n 25 20

Ryc. 3. Tabela korelacyjna warto$ci indeksu glejowego z liczbg komorek glejo-
wych w 150 polach widzenia ()i w 1 polu widzenia (@) oraz z liczbg komorek
nerwowych w 150 polach widzenia (/\) i w 1 polu widzenia (A) Linie regresji
komorek glejowych (————) i linie regresji komorek merwowych ( )
Fig. 3. Table of correlations of values of the glial index with numbers of glial
cells in 150 microscopic fields ((©))and in 1 microscopic field (@) and with numbers
of nerve cells in 150 microscopic fields (/\) and in 1 microscopic field (A). Lines
of regression of glial cells (————) and lines of regression of nerve cells ( ).

Srednie iloéci roczne mowotworéw glejopochodnych, wystepujgce w
korze poszczego6lnych platow wahajg sie od 0,4 w wyspie do 30,0 w pla-
tach czolowych (tab. 5).

Tabela korelacyjna, w ktérej na osi odcietych (xx) odlozono wartosci
odpowiadajgce $rednim wartosciom indeksu glejowego w poszczegolnych
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platach kory, a na osi rzednych (yy) wartosci odpowiadajgce $redniej
rocznej ilosci glejakow, ilustruje wzajemng zalezno$¢ miedzy tymi dwo-
ma wielkosciami (ryc. 4). Wynika z niej, ze wraz ze wzrostem wartosci
indeksu glejowego wzrasta Srednia roczna liczba nowotworow glejopo-
chodnych w tych samych okolicach, w ktérych indeks wzrasta.

Tabela 4. Zestawienie korelacyjne warto$ci indeksu glejowego ze S$rednimi licz-
bami komoérek glejowych i komoérek nerwowych w poszczegdlnych platach
Table 4. Correlation of values of the ghal index with mean numbers of glial
and nerve cells in different lobes

Srednia liczba ko-
morek glejowych
w 150 polach wi-
dzenia
Mean number of
glial cells in 150

Srednia liczba ko-
morek glejowych
w 1 polu widzenia

Mean number of |’

glial cells in _
1 microscopic

Srednia liczba
komoérek ner-
wowych w 150
polach widze-
nia
Mean number
of nerve cells

Srednia liczba
komorek ner-
wowych w 1 po-
lu widzenia
Mean number
of nerve cells
in 1 microscopic

microscopic fields field in 150 micro- field
| scopic fields :
2 94,52 0,62 —434,78 —2,81
Regresja
Re- dodatnia dodatnia ujemna ujemna
gression positive positive negative negative
Roros 0,498 0,48 —0,949 —0,867
lacja - F » ;
Corre- umiarkowana umiarkowana bardzo wysoka bardzo wysoka
lation moderate moderate very high very high
Zalez- + + + + e +4 4+
nos¢
Depen- istotna istotna bardzo pewna bardzo pewna
dence significant significant very probable very probable

Fig. 4.

Ryc. 4. Tabela korelacyjna $rednich war-

tosci indeksu glejowego w korze poszcze-

golnych okolic ze $rednimi rocznymi licz-

bami guzéw glejopochodnych w tych oko-
licach.

Table of correlations of mean

values of glial index in the cortex of
different areas with annual mean num-

bers of glial tumors in these areas.
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Tabela 5. Zestawienie rocznych liczb guzéw glejopochodnych operowanych
i stwierdzonych isekcyjnie (w przypadkach nie operowanych) w latach 1956—1965,
w Klinice Neurochirurgicznej AM w Krakowie

Table 5. Annual numbers of glial tumors operated and found at autopsy
(in unoperated cases) in the years 1956—1965 at the Neurosurgical Clinic of the
Medical Academy in Cracow

1956(1957|1958 1959/1960(1961|1962(1963(1964/1965| x + m
Lokalizacja
Localization
Czoto 28 | 48 | 23 | 25 | 36 | 27 | 27 | 24 | 33 | 29 | 30,0+2,36
Frontal
Skron 30 | 37|19 |31 |21|22|26/|29/35]|19]| 2691206
Temporal
Ciemie 17|28 | 11|15 |14 |11 |19 |12 14 19| 160+1,62
Parietal

Okolica czuciowo-
ruchowa
Sensory-motor
region

-« 1 [ Lo 22 ] e T 0 Ry 2 [0 151 R 0 B 1 e ) i 6,611,08

Potylica e T [l ol B T R 8 G 6 e 1 8 ) Gl Y v B
Occipital $4

Zawoj obreczy e R D R R o e T U e 1 R A B
Cingulate gyrus

Wyspa gl —T—=d=t=|=} al=} p}—1] oatoss
Insula

Objasénienia:
Explanations:
x = $rednia roczna liczba guzow,
mean annual number of tumors,
m = §redni biad $redniej,
mean error of the mean.

Uzyskane w poprzednich obliczeniach wyniki, ktéore swiadcza o zalez-
noSci wartosci indeksu glejowego od $redniej liczby komoérek nerwo-
wych, wystepujacych w korze danej okolicy moézgowej, postuzyly do
ulozenia tabeli korelacyjnej, w ktoérej na osi odcietych (xx) oznaczono
Srednie liczby roczne guzéw wystepujacych w poszezegolnych platach,
a na osi rzednych (yy), oprocz wartosci indeksu glejowego, oznaczono
Srednie liczby komorek glejowych i komoérek nerwowych przeliczone
w 150 polach widzenia kazdego z platéw. Ponadto w tabeli umieszczono
$rednie liczby komorek glejowych i nerwowych przypadajace na 1 pole
widzenia (ryc. 5).
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Ryc. 5. Tabela korelacyjna $redniej rocznej liczby guzéw glejopochodnych w korze

poszczegblnych platéw ze Srednimi wartoSciami indeksu glejowego (x), $rednimi

liczby komérek glejowych w 150 polach widzenia () i w 1 polu widzenia (@)

oraz ze $rednimi liczby komoérek nerwowych w 150 polach widzenia (/) i w 1 po-
lu widzenia (A).

Fig. 5. Correlation table of annual mean numbers of glial tumors in the cortex

of different lobes with mean values of glial index (x), mean numbers of glial

cells in 150 fields of microscopic vision (5)) and in 1 microscopic field (@) and

mean numbers of nerve cells in 150 microscopic fields (/\)and in 1 microscopic
field (A).

Jak ilustruje to podana tabela (ryc. 5) oraz zestawienie regresji, ko-
relacji i zaleznosci, $rednia roczna liczba guzéw glejopochodnych bylaby
zalezna w wyzszym stopniu od $redniej liczby komoérek nerwowych niz
od $redniej liczby komérek glejowych rozmieszezonych w korze danej
okolicy. Wspolezynnik korelacji miedzy s$rednimi liczby komérek ner-
wowych rozmieszczonych w korze poszezegolnych ptatéw a srednig rocz-
ng ilosciag nowotworéow glejopochodnych w mich wystepujacych, wynosi
—0,88, co $wiadczy o korelacji wysokiej, a zaleznosci pewnej. Ujemna
wartosé wspoélczynnika korelacji wskazuje na to, ze im mmniejsza jest
Srednia liczba komoérek nerwowych w ktoryms$ z platéow, tym wieksza
$rednia roczna liczba guzéw w nim wystepujgcych (tab. 6).

W przeciwienstwie do wynikéw korelacji Srednich rocznych liczb
glejakow ze $rednig liczby komoérek nerwowych w korze poszezegélnych
platow, korelacja srednich rocznych liczb guzéw ze S$rednig liczby ko-
morek glejowych w tych okolicach jest dodatnia, lecz przy tym umiar-
kowana, co $wiadczy o wzajemnej zaleznosci zaledwie istotnej.
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Tabela 6. Zestawienie korelacyjne $rednich rocznych liczb guzéw glejopochodnych
ze $rednimi liczby komorek glejowych i komoérek nerwowych oraz ze $rednimi
‘wartoSciami indeksu w quze poszczegdlnych platéow
Table 6. Correlation of annual mean humbers of glial tumors with mean numbers
of glial and nerve cells and mean values of the index in the cortex of different

lobes
: c Srednia
rednia liczba A Srednia liczba | liczba ko-
komérek gle- Eg?gg;:khczgﬁ komérek ner- moérek ner-
jowych w 150 el wgl wowych w 150 wowych w Todilis
polach widze- | JYWYEE W - Ipolach widze- |1 polu wi- | jo¢eKS
nia P . nia dzenia |B!&JOWY
Mean number ;\faeal?alnggﬁs?; Mean number Mean num- gléa'l
of glial cells in|] %nic'rosco ic |of nerve cells| ber of e
150 micro- field PIC | in 150 micro- |nerve cells
scopic fields scopic fields (in 1 micro-
scop'c field
3,43 0.02 —18,89 —0,13 0,04
Regresja
Regression dodatnia dodatnia ujemna ujemna dodatnia
positive positive negative negative positive
0,417 0,407 —0,88 —0.88 0,98
Korelacja bardzo
Correlation umiarkowana | umierkowana | wysoka wysoka wysoka
moderate moderate high high very
high
Rt ++ e L s e ey o g
Zaleznos$¢ : ¢ bardzo
Dependence istotna istotna pewna pewna pewna
significant significant certain certain very
probable

OMOWIENIE WYNIKOW I DYSKUSJA

Wartosci indeksu glejowego, uzyskane w powyzszych obliczeniach,

sg nizsze niz wartosci podawane w literaturze (1,68 — Friede 1954;
1,78 — Hawkins i Olszewski 1957), jednakze miedzy nimi a tymi ostat-
nimi nie ma statystycznej znamiennosci réznicy. To obnizenie wartosci
indeksu w stosunku do danych w literaturze spowodowane jest uwzgled-
nieniem w obliczeniach wyspy, w ktérej srednia liczba komérek nerwo-
wych jest duza, oraz zawoju obreczy, w ktéorym znowu $rednia liczba ko-
morek glejowych jest znacznie mniejsza niz w pozostalych okolicach
mozgu. Jezeli natomiast catkowita liczbe komoérek glejowych zebrang
tylko z platéw czolowych, skroniowych, ciemieniowych i potylicznych
oraz okolicy czuciowo-ruchowej wszystkich badanych przypadkéw, po-
dzieli sie przez catkowitg liczbe przeliczonych komorek nerwowych, war-
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tos¢ indeksu wynosi 1,64, czyli zbliza sie do wartosci indeksu podanego
przez Friede’go (1954). Jesli za§ w tego rodzaju obliczeniach pominiemy
jeszcze okolice czuciowo-ruchowg, warto$¢ indeksu wyniesie 1,76, a wiec
niemal odpowiada warto$ci podanej przez Hawkinsa i Olszewskiego
(1957), ktorzy w swoich obliczeniach nie uwzgledniali ani okolicy ciemie-
niowej, ani czuciowo-ruchowej. :

Otrzymane wyniki sg natomiast nieporéwnywalne z wynikami Blinko-
wa (1963) i Ponomarjewa (1966) nie tylko dlatego, ze autorzy ci badali
jadra podstawy mozgu, lecz przede wszystkim dlatego, ze uwzgledniali
oni w swych obliczeniach jedynie te komorki nerwowe, w ktérych wi-
doczne bylo jagderko, dzieki czemu uzyskane przez nich wartosci indeksu
sg niewspoélmiernie wysokie.

Wydaje mi sie¢ jednak, ze opuszczenie odpowiedniej liczby skrawkéw,
przy odpowiedniej ich grubosci, wystarczy zupelnie, aby nie policzyé¢
dwukrotnie tej samej komoérki nerwowej (Friede 1953; 1954; Hawkins
i Olszewski 1957; Hempel 1958; Hempel i Treff 1959; Schlote 1959).
Wartosci indeksu glejowego w przebadanych okolicach kory réznily sie
miedzy sobg, chociaz miedzy indeksem platéw czolowych, ciemieniowych
i skroniowych brak bylo statystycznej znamiennosci réznicy. Ta rézno-
rodnos¢é wartosci wynika prawdopodobnie z odmiennego, wzajemnego sto-
sunku poszczegdlnych warstw kory w tych okolicach (Haug 1958). War-
tos¢ indeksu glejowego jest wielkosécig stalg dla danej warstwy kory,
bez wzgledu na okolice mdzgu; natomiast poszczegdlne warstwy roznig
sie miedzy 'sobg wartoscig indeksu (Hawkins i Olszewski 1957). Jezeli
wiec w platach czolowych, skroniowych i ciemieniowych poszczegdlne
warstwy kory sg réznej grubosci, muszg wystepowaé¢ réznice w warto-
sciach indeksu glejowego. Jednakze, mimo ro6znego liczbowo stosun-
ku grubosci warstw kory w omawianych platach, cechuje go pewne
podobienstwo, polegajgce na tym, ze w platach tych wystepuje zawsze
przewaga warstw III i V, zawierajacych komorki piramidowe, nad
warstwami IT i IV, zbudowanymi z komoérek ziarnistych (Economo i Kos-
kinas 1925, Sniesariew 1949). Tym tlumaczylby sie brak statystycznej
znamiennosci roznic, ktora za to wystepuje wyraznie miedzy kazdym
z tych trzech platow a polem 17 platéw potylicznych, gdzie rozrost IV
warstwy komorek ziarnistych jest wyjatkowo znaczny.

Wyniki przeprowadzonych badan potwierdzily spostrzezenia poczynio-
ne przez innych autoréow (Hawkins i Olszewski 1957; Blinkow 1963;
Ponomarjew 1966), ze wartos¢ indeksu glejowego zalezy przede wszyst-
kim od $redniej liczby komoérek nerwowych rozmieszczonych w danej
okolicy, nie za$ od $redniej liczby komoérek glejowych, ktérej wahania
w korze poszczeg6lnych platow sg nieznaczne. Znajduje to potwierdze-
nie w obliczeniu wspoélczynniko6w zmiennosci, ktére dla komorek glejo-
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wych wykazujg male wartosci zaréwno dla kory poszczegélnych platéw,
jak i dla poszczeg6lnych przypadkow, podczas gdy dla komoérek nerwo-
wych majg one znaczng warto$¢ w kazdym przypadku, przy niewielkiej
wartosci zachowanej w kazdym z platow.

Wyjasénienie, ze warto$¢ indeksu rosnie ze wzrostem wielkosci komo-
rek nerwowych, ktérych liczba tym samym maleje w jednostce objetos-
ciowej kory lub jader podstawy moézgu (Blinkow 1963), wydaje sie nie-
wystarczajgce, tym bardziej, ze wedtug Hawkinsa i Olszewskiego (1957)
ilos¢ gleju w jednostce objetosciowej kory rosnie lub maleje wraz ze
wzrostem lub spadkiem liczby komoérek nerwowych. Zaleznos¢ ta roz-
patrywana statystycznie, wedlug danych wymienionych wyzej autorow,
jest zaledwie istotna, a korelacja umiarkowana. Z drugiej strony znoéw,
wraz ze wzrostem objetosci komorek nerwowych wprawdzie spada liczba
astrocytow, rosnie natomiast liczba komoérek oligogleju, ktére wigzg sie
z objetoscig komoérki nerwowej oraz z objetoscig i iloscig wiokien rdzen-
nych kory (Schlote 1959). Jednakze napotykane w zawoju obreczy duze
komorki nerwowe nie odznaczaly sie obfitosScig satelitow; czesto towa-
rzyszyta im zaledwie jedna komorka oligodendrogleju. Nalezaloby wiec,
nie odrzucajgc znaczenia rozmiaréw i liczby komorek nerwowych,
uwzgledni¢ rowniez rodzaj oraz stopien nasilenia ich czynnosci (Friede
1953; 1954; Brizee i Jacobs 1959; Schlote 1959; Hempel i Treff 1959);
glej bowiem przystosowuje sie do pracy elementéw nerwowych, uzalez-
niajgc od niej mie tylko wlasny metabolizm, lecz takze uklad i stosunki
ilosciowe (Sniesariew 1949; Niessing 1950; Kiilenkampf 1952, Kiilenkampf
i Wistenfeld 1954; Klosowskij i Kosmarskaja 1961). Wigze sie to praw-
dopodobnie z przemiang weglowodanow i lipidéw w tkance nerwowej,
w ktérej to przemianie rola gleju ma ogromne znaczenie (Friede 1933
1954; Brizee i Jacobs 1959; Sui Tsin 1959; Oksche 1961). Wartosci in-
deksu glejowego $swiadczylyby wiec réwniez o czynnosci komoérek ner-
wowych, a nie tylko o ich rozmiarach czy ilosci.

Korelacja wartosci indeksu glejowego ze $rednig roczng liczbg nowo-
tworéw glejopochodnych, obliczong wedlug naszych 10-letnich danych
operacyjnych i sekcyjnych, wykazala, ze obie te wartosci sg od siebie
zalezne i ze zalezno$¢ ta jest bardzo pewna.

Jezeli z poprzednich rozwazan wynika, ze wartosci indeksu glejowego
zalezg od liczby i czynnosci komoérek nerwowych, nalezato ustali¢ zalez-
nos¢ miedzy $rednig roczng liczbg glejakéw w poszczegdlnych okolicach
a Srednimi liczby komoérek glejowych i komoérek nerwowych. Okazalo
sie, ze miedzy Srednig liczbg komorek nerwowych a srednig roczng liczbg

lejakow korelacja jest wysoka. Wynika z tego, ze im wyzsza jest
srednia liczba komoérek nerwowych w danej okolicy, tym nizsza jest tam
srednia roczna liczba guzéw glejopochodnych, a wiec tym mniejsza
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mozliwos¢ powstawania nowotworéw. Mozna by bylo zatem powiedzieé,
z zachowaniem duzej ostroznosci, ze czesto$§¢ powstawania guzéw glejo-
pochodnych w korze moézgowej czlowieka jest odwrotnie proporcjonalna
do liczby komorek nerwowych.

Z danych uzyskanych na podstawie tabeli korelacyjnej wynika, ze jesli
wartos¢ indeksu glejowego spadnie ponizej 0,95, to nowotwory glejopo-
chodne teoretycznie nie powinny wystepowaé. Zgadza sie to ze spo-
strzezeniem, ze wigkszos¢ nowotworow wyspy wystepuje réwnoczesnie
i w platach skroniowych i wyspa jest raczej wtoérnie nacieczona. Dla-
tego tez, by¢ moze, rowniez eksperymentalne wywolywanie glejakéw
u gryzoni, u ktérych wartosé¢ indeksu wynosi wedtug Friedego (1954) 0,36
(mysz) lub 0,43 (krolik), nie jest latwe. Trudno jednak wyttumaczyé
odpornos¢ na guzy glejopochodne u krowy, konia lub $wini, u ktorych
warto$¢ indeksu waha sie w granicach 1,2—1,23 (Friede 1954), a wiec
lezy w granicach wartosci plata potylicznego czlowieka. U kotow wartosé
indeksu glejowego jest jeszcze wyzsza 1 wynosi 1,47 (Brizee i Jacobs
1959), co teoretycznie odpowiadaloby $redniej rocznej liczbie guzéw oko-
lo 12, a wiec prawie dwukrotnie wyzszej niz w platach potylicznych
i okolicy czuciowo-ruchowej czlowieka.

Podobne watpliwosci moga sie nasungé przy poréwnaniu wartosci
indeksu kory mozgu i jader podstawy u czlowieka; wartos¢ indeksu
jader podstawy jest znacznie wyzsza i wynosi wedlug Hempla i Treffa
(1959) $rednio od 2,6 (nucleus medialis thalami) do 5,1 (nucleus lateralis
thalami), a przeciez nowotwory glejopochodne wychodzace z jader pod-
stawy sa rzadko ‘spotykane.

Tego rodzaju sprzecznosci nie dadza sie wyjasni¢é inaczej, jak tylko
odmienng czynnoscig komoérek nerwowych i réznym stopniem ich zroz-
nicowania czynnosciowego. Z tego wynika, ze wnioskéw wyprowadzo-
nych z uzyskanych obliczen nie mozna wuogélniaé zbyt szeroko i nie
wolno ich stosowa¢ ani do jader podstawy moézgu czlowieka, ani do kory
mozgowej i jagder podstawy zwierzat.

WNIOSKI

1. Miedzy wartoSciami indeksu glejowego platéw skroniowych, czolo-
wych, ciemieniowych, potylicznych, wyspy, zawoju obreczy oraz okolicy
czuciowo-ruchowej czlowieka a $rednimi rocznymi liczbami nowotworéw
glejopochodnych w tych okolicach istnieje zalezno$¢ matematyczna.
Scistosé tego zwigzku jest bardzo pewna, a wspolezynnik korelacji do-
datni. Swiadczy to o tym, ze przy wzroscie wartosci indeksu glejowego
wzrasta mozliwo$¢ powstawania nowotworéw glejopochodnych.
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2. Wartos¢ indeksu glejowego zalezy przede wszystkim od Sredniej
liczby komoérek nerwowych, a nie od $redniej liczby komoérek glejowych.
Zalezno$é ta jest odwrotnie proporcjonalna i wartosé indeksu glejowego
wzrasta wraz ze spadkiem S$redniej liczby komérek nerwowych.

3. Miedzy srednimi rocznymi iloSciami nowotworéw glejopochodnych
a $rednig liczbg komorek nerwowych istnieje zaleznosé matematyczna
dzigki temu, ze od tej ostatniej zalezy przede wszystkim wartosé¢ indeksu
glejowego. Scistosé tego zwigzku jest pewna, podczas gdy Scislosé zwigz-
ku miedzy liczbg komorek glejowych a Srednig roczng liczbg glejakow
tylko istotna. Wspodlczynnik korelacji jest ujemny, a wiec zaleznos$¢ od-
wrotnie proporcjonalna.

4. Z uzyskanych wynikéw nie wolno wycigga¢ wnioskéw w stosunku
do jader podstawy mozgu czlowieka, ani w stosunku do kory i jader
podstawy innych zwierzat, ze wzgledu na inny rodzaj i poziom czynnosci
komorek nerwowych.

T. IlInanoBcka

TJIMO3HBIM MHAEKC ¥ IOSABJIEHUE TJIMOIPOM3BOJIHBIX OIIYXOJEN
B MO3IOBOJM KOPE YEJOBEKA

Coxgpepx)xaHue

B HacrofAlleM TpPyAe aBTOP IPOBeJ KOPPeNALMIO MeXAy BeJIuduMHamMy TIMO3HOTro
MHJEKca B JIOOHOM, BMCOYHBIX, TEMEHHOM, 3aTbIIOYHBIX JOJAX M BeJMYMHaAMM MHAEKCA
0OCTPOBa, NOSACHOM WM3BMJIMHBI, M3BMJIMH CEHCOPHO-MOTOPHOM oOjacTy, a CpegHuM
roZi0OBbIM KOJMYECTBOM TJMONPOU3BOAHBIX OMYXOJei, TOABIAIIMXCA B 9TUX 00-
aactax. OOHApyzKeHO, 4TO MEKAYy 9TMMM BeJM3MHaMM CYLIecTByeT MareMarudeckKas
3aBUCUMOCTh, IIPMYEM KOppeJaAuMsa ABJIAETCA O4YeHb BBLICOKON, a CTeneHb IIpAMO-
MIPONOPLMOHANBHOM 3aBUCUMOCTH — OYE€Hb yBEpPEHHO.

Tak Kak BeJMYMHbI INIMO3HOTO MHJEKca, KaK O0Hapy:KWJM yMcCIeNOoBaHMUHA, 3aBUCAT
npexjae BCEro OT CPeAHero KOJMYecTBa TIJIMO3HBIX KJIETOK, B JajIbHeMIIMX yccle-
JOBAHMAX NPOU3BEAEHO KOPPEeJALMIO MEeXKJYy CPeJHMM 4YMCJIOM HEepPBHBIX KIETOK,
a CcpeAHMM TOAOBLIM KOJMYECTBOM IJIMOM B OTAENbHBIX obnactax Kopbl OKaszanocs,
YTO 3aBMCUMMOCTb MEXKAY 9TUMM ABYMA BeJMUYMHAMM SBJAETCA YBEPEHHOH, a Koppe-
JAUUA — BBICOKOI C OTPULIATeIbHBIM Ko3hduinentoM. M3 9Toro cieayer, 4To MEXKAY
Y4acTOTO} MOABJEHMA I'MOM, a YyCJIOM HEPBHBIX KJETOK cyliecTByer OoJjiee 3Ha4m-
TeJbHAsg MaTeMaTU4YecKas 3aBUCHUMOCTb, HYeM MeXKAy MOABJIEHMEM TIJMOM M YMUCIOM
TVIMO3HBIX KJIETOK.

H. Szydlowska

THE GLIAL INDEX AND OCCURRENCE OF GLIAL TUMORS
IN THE CEREBRAL CORTEX IN MAN

Summary

Correlation between the values of the glial index in the frontal, temporal,
parietal and occipital lobes, insula, cingulate gyrus and sensory-motor area on
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the one hand, and mean annual numbers of glial tumors in these regions, on the
other hand, was studied. A mathematical relation between these values was
found with very high degree of correlation; the degree of direct proportionality
was highly significant.

Since values of the glial index depend mainly on the mean number of glial
cells, in further investigations the correlation between mean numbers of nerve
cells and mean annual mumbers of gliomas in different cortical areas were
analyzed. The relation between these two values was significant, and correlation
was high with a negative coefficient. It was concluded that the frequency of
gliomas and number of merve cells are mathematically more closely related than
frequency of gliomas and number of glial cells.
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Zastosowanie mikroskopu elektronowego umozliwilo uzyskanie obra-
zu ultrastrukturalnego komoérki miesniowej i wykrycie zmian zachodzg-
cych w poszczegdlnych organellach widkna. Badania mikroskopowo-
elektronowe pozwalajg na wykrycie weczesnych zmian w obrazie ultra-
struktury komérki, przy braku tych zmian w mikroskopie $wietlnym.
Znaczne powiekszenie mitochondriow bylo podstawg do wyodrebnienia
przez Gonatasa nowego typu myopatii ,megaconial myopathy” [24]. Ze
wzgledu na brak oryginalnego pisSmiennictwa polskiego ma temat ultra-
struktury prawidlowej komorki mie$niowej przytaczamy na wstepie
krotkie dane dotyczace budowy wiokna miesniowego.

Komoérke miesniowg roézni od innych komorek zwierzecych obecno$é
w cytoplazmie wldkienek zwanych miofilamentami. Miofilamenty ulo-
zone réwnolegle w stosunku do siebie tworzg miofibrylle (Huxley [10]).
Miofibrylle podzielone sg na réwne odcinki zwane sarkomerami przez po-
przecznie przebiegajgce ciemne prazki Z (ryc. 1). W kazdym sarkomerze
na przekroju podtuznym widoczne sg rownolegle biegngce filamenty. Po-
siadaja one budowe niejednolitg i skiladajg sie z dwojakiego rodzaju bia-
lek: actinu i miozinu. Filamenty zbudowane z actinu ,,actin filaments
(Huxley, Pearce [9, 16]) sg cienkimi nitkami grubosci 50 A, pojedynczo
zalamujgcymi $wiatto, tworzacymi jasny prazek ,I”. Filamenty aktynowe
tworzg o$, wokol ktoérej ukladajg sie filamenty miosinu, nitki grubosci
100 A, podwojnie zalamujgce $wiatlo tworzace na przekroju podiuznym
ciemny prazek ,,A”. Na przekroju poprzecznym wykonanym na wysokosci
prazka ,,A” filamenty actinu tworzg regularny, heksagonalny uklad
wokot filamentéw miozinu (ryc. 2). W czasie skurczu nastepuje polgczenie
actinu z miozinem i skrocenie prazka ,,I”’, maksymalny skurcz powoduje
catkowite znikniecie prgzka ,,I”.

http://rcin.org.pl



62 A. Fidzianska, W. Biczysko

Czescig skladowg kazdej komorki, a wiec i komorki miesniowej sg
mitochondria (Palade [14]). Tlos¢ ich zalezy od rodzaju mieg$nia. Widkna
czerwone zawierajg wiecej mitochondriéw niz biate, a sg one tym licz-
niejsze, im aktywniej pracuje miesien. Mitochondria twory kuliste lub
paleczkowate (van Breemen, Porter, Palade [2, 20]), o delikatnym ziar-
nistym zrebie (matrix), obrzezone sg otoczky zlozong z dwoéch blaszek.
Blaszka wewnetrzna otoczki jest wielokrotnie pofaldowana. Pofaldowa-
nia te zwane g grzebieniami mitochondrialnymi. Intensywnos¢ proce-
so6w enzymatycznych jest proporcjonalna do liczby grzebieni. Mito-
chondria mniejsze, ksztaltu kulistego, leza w przestrzeniach miedzywlo-
kienkowych parami na wysokosci prazka ,,I”. Mitochondria paleczkowate,
duze, rozciggaja sie wzdiuz prazka ,,A” (ryc. 1). Ponadto widoczne sg
pojedynczo lub grupami rozmieszczone mitochondria w okolicy okolojg-
drowej i podotoczkowe].

Siateczka sarkoplazmatyczna, opisana przez Portera i Paladego
[19, 20], jest wysoko specjalizowanym systemem blon, tworzgcym kana-
ly poprzeczne i podluzne. System poprzeczny tworzy pierscienie wokoél
miofibrylli, system podluzny przylega do miofibrylli, tworzgc uklad lg-
czgcy sarkomery konczgce sie na poziomie systemu poprzecznego. Kana-
lom podluznym Bennet i Porter [1, 19] przypisuja role metaboliczng,
tj. wymiany materialu migdzy miofibryllami a sarkoplazmg podczas
skurczu i rozkurczu. Systemowi poprzecznemu przypisuje sie role prze-
wodzenia pobudzenia poststykowego. Kanaly siatki endoplazmatycznej
komorek miesnia poprzecznie pragzkowanego nie posiadajg ziarnistosci
RNA. X

W przestrzeniach miedzywldkienkowych lezg mitochondria i elementy
siatki sarkoplazmatycznej. Zrab sarkoplazmy zawiera drobne ziarni-
stosci, wsérod ktorych spotyka sie ziarna nieco wiegksze, gromadzace sie
w sarkoplazmie miedzywlokienkowej w okolicy prazka ,,I”. Odpowiadaé
one majg wg Revela, Napolitano i Fawcetta [22] czgsteczkom gliko-
genu. Komoérke miesniowg otacza sarkolemma, cienka blona plazmatycz-
na. Sklada sie ona z dwu blaszek, wewnetrznej i zewnetrznej (Har-
man [8]). Blaszka wewnetrzna sarkolemmy tworzy gilebokie wypuklenie
do sarkoplazmy, lgczgce sie z systemami kanaléow poprzecznych w oko-
licy prazka ,,Z” sarkomeru.

Jadra wlokien miesniowych (ryc. 1) sg owalne i umieszczone na obwo-
dzie. Karioplazma posiada otoczke zlozong z dwu blaszek, wewnetrznej
i zewnetrznej. Blaszki otoczki jagdrowej lgczg sie ze sobg tworzac prze-
rwy w cigglosci otoczki, zwane porami jgdrowymi. Substancja jadrowa
zbudowana jest z ziarnistosci osmofilnych: wigksze, jasniejsze ziarnisto-
$ci odpowiadajg DNA, mniejsze i ciemniejsze odpowiadaja RNA Skupie-
nie ziarnistosci RNA tworzy jaderko.
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Najwcze$niejsze zmiany obserwowane w dystrofii dotyczg siateczki
sarkoplazmatycznej (van Breemen, Fischer [3, 4, 6]). Zmiany te polegaja
na roznego stopnia poszerzeniu $wiatta kanaléw, prowadzac do powsta-
nia tworéw wakuolarnych, zwlaszcza w systemie podluznym siatki. Wa-
kuolizacji siatki sarkoplazmatycznej towarzyszy obecnosé¢ tworow ku-
listych, zawierajacych osmofilng substancje, otoczonych pojedynczg blon-
kg, zwanych lizosomami. Znajduja si¢ one w prawidlowych miesniach,
w niewielkiej ilosci, natomiast w dystrofii ilo§¢ lizosoméw wyraznie
wzrasta (van Breemen, Pearce [3, 16]). Szczegélnie czesto skojarzone sg
one z ogniskowymi ubytkami miofibrylli.

Tappel, Zalkin, Caldwell [24] i inni wykazali wzrost ilosci hydrolaz
zlokalizowanych w lizosomach (gléwnie katepsyny i B glukoronidazy)
w miesniach dystroficznych u myszy i kurczakéow. Wg Pearce’a [16] li-
zosomy 1lgczg sie z czescig systemu podluznego siatki sarkoplazmatycz-
nej i odgrywajg prawdopodobnie pierwotng role w patomechanizmie
dystrofii. Postepujgca wakuolizacja siateczki sarkoplazmatycznej od nie-
znacznego jej rozdecia, do powstawania tworéw wakuolarnych, w pdz-
niejszym okresie dystrofii prowadzi do catkowitego jej rozpadu.

Mitochondria, tak jak i inne struktury, moga by¢ zupelnie prawidlo-
we lub wykazywaé szereg zmian. Wg obserwacji Mélbert [13], zmiany
w mitochondriach rozpoczynajg sie jednocze$nie ze zmianami w miofila-
mentach. Zmiany w obrebie mitochondriéw bardziej sg nasilone w cze-
Sci centralnej widkna miesniowego (Pearce [16]). Polegajg one na utra-
cie grzebieni, poszerzeniu i wakuolizacji mitochondriéw (van Breemen,
Fisher [3, 6]). Ponadto obserwowano czesto zmniejszenie i ubytek mito-
chondriéw w czesci centralnej, z pomnozeniem ich iloSci w czesciach
obwodowych, w przestrzeni okolojgdrowej i podotoczkowe;j.

Zmiany dotyczace miofibrylli w przebiegu dystrofii obserwowano
u myszy (Ross, Pappas, Harman [23]). Polegaly one na utracie miofila-
mentéw, co powodowalo przerwanie cigglosci miofibrylli, powstawanie
izolowanych elementéw wewnatrz wiokien. [Nie stwierdzono zadnej
wybiorezosci: filamenty cienkie i grube byly jednakowo uszkodzone.

Zmiany strukturalne miofibrylli w przebiegu dystrofii u ludzi (van
Breemen, Fisher, Lapresle [3, 6, 12]) mogg rozpoczynaé sie utratg obwo-
dowo potozonych micfilamentéw z nastepowym zmniejszeniem s$rednicy
miofibrylli z ich rozczlonowaniem i postrzepieniem. Czes$ciej obserwo-
wano odcinkowg utrate miofilamentéw wewngtrz miofibrylli, obejmu-
jacg calg ich szerokos$¢. Zmiany te wystepowaly na calej dtugosci wiok-
na mieSniowego. Zdanie autoré6w co do zmian w obrebie sarkolemmy
w przebiegu postepujgcej dystrofii nie jest jednolite. Czesé autoréw (van
Breemen, Fisher, Lapresle, Molbert [3, 6, 12, 13] nie obserwowala zad-
nych zmian, inni (Pearce [16]) stwierdzali obecno$¢ wiokien kolageno-
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wych nakladajgcych sie na zewnetrzng blaszke sarkolemmy. Niezmie-
niona czy tez zgrubiala przez nawarstwienie sie kolagenu sarkolemma,
nie tlumaczylaby wysokiego poziomu aldolazy we krwi, charakterystycz-
nego dla postepujgcej dystrofii. Ciekawa wydaje sie by¢ na ten temat
praca do$wiadczalna Platzera i Chase [18] na mie$niach dystroficznych
myszy, u ktérych w okresie wczesnym, przy braku zmian klinicznych
charakterystycznych dla dystrofii, stwierdzono w badaniach mikrosko-
powo-elektronowych brak sarkolemmy w niektérych wiéknach miesnio-
wych.

MATERIAL WELASNY I METODA

Material nasz obejmuje 7 przypadkéw postepujacej dystrofii mie$niowej,
w tym: 3 przypadki wczesnej dzieciecej postaci typu Duchenne’a, 3 przypadki
dystrofii konczynowo-obreczowej, 1 przypadek postaci twarzowo-lopatkowo-ra-
mieniowej. Klasyfikacja typu dystrofii oparta byla na podstawie obrazu klinicz-
nego, badan elektromiograficznych, elektrokardiograficznych i rtg kosci ditugich,
badan biochemicznych z uwzglednieniem poziomu aldolazy, fosfokinazy, kwasu
cytrynowego.

Wycinki mie$niowe pobierano w znieczuleniu miejscowym po nastrzyknieciu
skory, tkanki podskoérnej i powiezi roztworem mnowokainy. Nastepnie wycinek
dzielono na dwie cze$ci. Jedng utrwalano w 10° roztworze formaliny, zatapiano
w parafinie, rutynowo barwiono hematoksyling i eozyng do badan w mikrosko-
pie Swietlnym. Druga cze$¢ matychmiast po pobraniu utrwalano przez 2 godziny
w ozigbionym do temp. od 0 do + 4°C 2% OSO, buforowanym do pH 7,4 buforem
veronalowo-octanowym z dodatkiem sacharozy; odwadniano szeregiem wzrasta-
jacych stezen alkoholu etylowego; zatapiano do Aralditu badz Eponu. Wycinki
zatapiane w Westopalu odwadniano szeregiem wzrastajgcych stezen acetonu. Pre-
paraty skrawano na ultramikrotomie Reicherta i ogladano pod mikroskopem
elektronowym El Mi D2 firmy Zeiss Jena.

WYNIKI

W mikroskopie $wietlnym stwierdzono zmiany typowe dla dystrofii
[11]. Teren zmian obserwowany w mikroskopie elektronowym we
wszystkich 7 przypadkach byl podobny. Dotyczytl on siateczki sarko-
plazmatycznej mitochondriéw, miofibrylli i sarkolemmy. Nie stwierdzono
korelacji miedzy czasem trwania, stopniem zaawansowania choroby czy
unieruchomieniem chorego a charakterem zmian w wultrastrukturze
wilokien miesniowych.

Siatka sarkoplazmatyczna wykazywala roéznego stopnia poszerzenia
badz rozdecia swiatla kanaléw. Tworzyly sie wodniczki widoczne poje-
dynczo lub w zgrupowaniach (ryc. 3). Zmiany te dotyczyly zaréwno sy-
stemu poprzecznego, jak i podluznego, czesciej zajety byl uklad po-
dtuzny.
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Mitochondria wykazywaly rozne zmiany. Obok mitochondriéw zu-
pelnie prawidlowych z wyraznie zarysowanymi grzebieniami, widoczne
byly mitochondria powiekszone z rozjasniong macierzg i wyraznie
zmniejszong iloscig grzebieni mitochondrialnych (ryc. 4), czasami z pra-
wie zupelnym ich brakiem. Obok mitochondriéw powiekszonych wi-
doczne byly mitochondria male, ciemne z zageszczong macierza (ryc. 5),
o stabo zarysowanych grzebieniach mitochondrialnych. Pewna ilo§é¢ wio-
kien mie$niowych wykazywala zubozenie w mitochondria, w czesci cen-
tralnej widkna (ryc. 6) z tendencjg do gromadzenia ich na obwodzie,
w okolicy okolojgdrowej i podotoczkowej (ryc. 5). Polozone na obwodzie
wloékna mie$niowego mitochondria byly drobne z zageszczong macierza.
Szczego6lnie ubogie w mitochondria byly widkna miesniowe ze znacznym
zniszczeniem miofibrylli.

Miofibrylle byly strukturg najbardziej uszkodzong. Zmiany polegaly
na niszezeniu i utracie obwodowo polozonych miofibrylli (ryc. 7), co
dawalo w konsekwencji zmniejszenie Srednicy wildkna mie$niowego
wraz z postrzepieniem jego krawedzi. Najczesciej widoczny byl cdcinko-
wy rozpad miofibrylli na calej szerokosci wldkna miesniowego, prowa-
dzgcy do przerwania cigglosci miofibrylli (ryc. 8). Proces niszczenia
miofilamentéw prowadzil do rozczlonowania miofibrylli z powstaniem
réznych co 'do wielkoéci i ksztaltu segmentéw o zachowanym podiuz-
nym ukladzie miofilamentéw z dobrze widocznym prazkiem ,,Z”, po-
przedzielanych nadmiernie powiekszonymi przestrzeniami miedzywio-
kienkowymi, zawierajgcymi resztki rozpadiych filamentéw (ryc. 9). Zmia-
ny struktury filamentéw w obrebie sarkomeru polegaly na niszczeniu
ich od obwodu, co prowadzilo do poszerzenia przestrzeni miedzywidkien-
kowych, jak i niszczeniu tychze w s$rodku sarkomeru (ryc. 10) z po-
wstawaniem charakterystycznych, mnieregularnych, matych ubytkow,
zwanych przez wielu autorow ,,wygryzieniem przez mole”. Czasami wi-
doczne bylo zniszczenie calego, lub kilku sgsiadujacych ze sobg sarko-
meréw bez uszkodzenia prazka ,,Z”. Filamenty aktynowe sg zniszczone
w takim samym stopniu, jak miozynowe. Niszczenie miofibrylli bylo
czasami tak duze, ze wsréd drobnoziarnistych mas widoczne byly niere-
gularnie porozrzucane ich resztki z zachowanym jeszcze prazkiem ,Z”
(ryc. 11). Niekiedy widoczne byly struktury odpowiadajgce ksztaltem
komoérce miesniowej o dobrze zachowanej sarkolemmie otaczajgcej jed-
nolitag homogenng substancje (ryc. 12, 13).

Sarkolemma w wiekszosci przypadkow nie wykazywala zmian, poza
nakladaniem sie licznych widkien kolagenowych na zewnetrzng jej
blaszke (ryc. 7).

o
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W dwu przypadkach postepujacej dystrofii typu Duchenne’a widocz-
ne byly liczne lizosomy zlokalizowane w okolicy okolojgdrowej oraz
podotoczkowej (ryc. 14).

Jadra wildkien mie$niowych, umieszczone najczesciej obwodowo, nie
wykazywaly zadnych zmian.

WNIOSKI

W obserwowanym przez nas materiale zmiany w obrebie ultrastruktu-
ry komorki miesniowej w przebiegu dystrofii sg podobne do zmian opi-
sywanych przez innych autoréw (van Breemen, Fisher, Lapresle, Mal-
bert, Ross 3, 6, 12, 13, 23). W schorzeniu tym najbardziej zmieniong struk-
turg komoérkowsq sg miofibrylle. Ich rozpad z powstawaniem izolowanych
segmentow na skutek postepujgcego niszczenia miofilamentéw roéznej
czesci sarkomeru jest zmiang pierwszoplanowg. Na uwage zastuguje fakt
pewnej opornosci na niszczenie pragzka ,,Z” i obecnos¢ jego w obszarach
duzego zniszczenia miofibrylli. Drugg strukturg wykazujacg duze zmia-
ny jest siatka sarkoplazmatyczna. W naszym materiale nie stwierdzono
takiego stopnia nasilenia zmian jak to opisywal van Breemen [3], ale
pewien stopien poszerzenia i rozdecia kanaléw siatki obserwowany byt
we wszystkich przypadkach dystrofii miesniowej. Ilos¢ i wielko$¢ mito-
chondriéw, zmiany w obrebie ich macierzy, wakuolizacja siatki sarko-
plazmatycznej nie sg zjawiskiem charakterystycznym dla dystrofii
i obserwowane sg w innych chorobach mie$ni. Natomiast postepujace
niszczenie filamentéw w réznych czeSciach sarkomeru wydaje sie by¢
znamiennym dla tego schorzenia. Co jest przyczyng tak duzego niszcze-
nia miofilamentéw, czy istnieje wybiérczos¢ niszczenia ktérego$s z ro-
dzaju filamentéw pozostaje nadal zagadnieniem niejasnym.

A. ®dupzaabcka, B. Buuncko

YIBTPACTPYKTYPHBIE MBMEHEHNMSA B ITPOTPECCUPYIOIIEN
MBIIIEYHOM IVUCTPOD®UN

Coxgepxauue

ABTOp 06CYAMII MMKPOCKOTIMYECKI-9JIEKTPOHHbIE MCCIEOBAHUA MBI B 7 COyYaAx
pasHbIX (hOpPM NMPOrpeccMpyIoLeii MBILIEYHO! AMCTPoduM. YIABTPACTPYKTYDPHbIE M3ME-
HEHMA B3aKJIIYaluch B 9KTa3uy KaHAJOB CapKOMJIa3MaTUYECKOi CETKM, M3IMEHEHMH
B MUTOXOHJPMAX, PacIIMpPeHMy MeIKBOJIOKOHHBIX NOpocTpaHcTB. HambGoablume u3Me-
HeHusA ObIM 3aMedeHb! B MMOpMOpHIIax. 3aMedyeHO TIOTEPI0 HENpPepLIBHOCTM Mi0-
bubpuai, a TakXKe MX pa3pylleHMe TaK OT OKPYXKHOCTM, KaK M OT IeHTpa capKo-
mepa. Mexay 6OecdopmeHHbIMM, pacGPOCAaHHBIMM MUOMDUIAMEHTAMM, ABJIAIOLMMUCH
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Pe3yabTaToOM AaJeKOMAYILUMX M3MEHEHMH, ObLIM 3aMeTHbl KOHIEHTPAIMM M3MEHEHHOM
CapKoIJIa3Mbl, 3aKJIOYalle OAMHOYHBLIE OPraHEeNJbl. BbLIM 3aMeTHbI CTPYKTYPEI
IOXOXKMe Ha JM3030Mbl. Ha MOBEPXHOCTM CApKOJEMMbI ObLIM HaKJIaAbIBAIOIMECHd Ha
cefsa KoJutareHoBble BOJIOKHA, Hu B OfHOM caydae He o0HapyzKeHO M3MEHEHMiI B Iipe-
Zese sapa.

A. Fidzianska, W. Biczysko
ULTRASTRUCTURAL CHANGES IN PROGRESSIVE MUSCULAR DYSTROPHY
Summary

Electron-microscopic examinations of muscle from 7 patients with muscular
dystrophy of various types are reported. Ultrastructural alterations consisted in:
swelling and dilatation of the cannals of sarcoplasmatic reticulum, alterations
of mitochondria and enlargement of intrafibrillar space. The most pronounced
changes were obserwed in myofibrils. The myofibrils lost their continuity, de-
struction of myofibrils progressing from both the periphery and the center
of sarcomer. Within the amorphous or disarrayed matrix of filaments the most
profound changes were encountered: degenerative sarcoplasmatic pads consisting
of isolated organelles. Structures which might be considered as a lysosomes were
seen. There were mumerous collagen fibers on the surface of the sarcolemma.
No abnormalities of nuclei were encountered in any disorder examined.
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Ryc. 1. Przekréj podiuzny prawidiowego mieénia czworoglowego uda Wiokienka

mie$niowe (Mf) wykazuja charakterystyczne poprzeczne prazkowanie (Z i M).

Przestrzenie miedzywlokienkowe zawieraja mitochondria (Mi) i elementy siatki

sarkoplazmatycznej (St). Jadro komoérkowe (Nu) polozone obwodowo pod otoczka
komorkowsa. Pow. 36000 X.

Fig. 1. Longitudinal section of normal m. quadriceps femoris. The myofibrils (Mf)
show the characteristic cross strations (Z, M-band). There are mitochondria (Mi)
and elements of sarcoplasmatic reticulum (Sr) in the intrafibrillar space. In sub-
sarcolemmic space a typically lying nucleus (Nu). Electron micrograph X 36 000.

Ryc. 2. Przekrdj poprzeczny prawidlowego m. czworoglowego uda. Miofilamenty
ulozone w typowy heksagonalny szyk zawierajacy grube i cienkie filamenty.
Pow. 500 000 X.

Fig. 2. Transversion section of normal m. quadriceps femoris. The myofilaments
are arranged in typical hexagonal array in cross section consisting of thick and
thin myofilaments. Electron micrograph X 500 000.

Ryc. 3. Przekroj podiluzny m. czworoglowego uda. Przypadek D.M.P. W przestrze-

niach miedzywldkienkowych liczne, poszerzone kanaly siatki sarkoplazmatycznej

(S7). Widkienka mieSniowe wykazujg charakterystyczne poprzeczne prazkowanie
(Z,M-prazek). Pow. 18 000 X.

Fig. 3. Longitudinal section of m. quadriceps femoris. Case P.M.D. There are

numerous swollen elements of the sarcoplasmatic reticulum (Sr) within the intra-

muscular space. The myofibrils show characteristic cross strations (Z,M). Electron
micrograph X 18.000.

Ryc. 4. Przekr6j sko$ny m. naramiennego. Przypadek D. M. P. Mitochondria (Mi)
o jasnej macierzy i mielicznych krotkich grzebieniach. Niezmienione jadro (Nu)
na obwodzie komodrki. Pow. 18000 X.

Fig. 4. Oblique section of m. deltoideus. Case P.M.D. There are mitochondria (Mzi)
with clear matrix and a few short cristae mitochondriales. Nucleus (Nu) is un-
changed on the periphery of the muscle cell. Electron micrograph X 18 000.

Ryc. 5. Przekrdj podiluzny m. maramiennego. Przypadek D.M.P. Pod otoczkg ko-
morkowg (Sl) liczne o zageszczonej macierzy mitochondria (Mi). Przestrzenie mieg-
dzywlokienkowe poszerzone. Pow. 18 000 X.

Fig. 5. Longitudinal section of m. deltoideus. Case P. M. D. A large number of
dense mitochondria (Mi) are seen under the sarcolemma (Sl). The intrafibrillar
spaces (Sp) are enlarged. Electron micrograph X 18 00.

Ryc. 6. Przekr6j podluzny m. naramiennego. Przypadek D.M.P. Okolica centralna

wlokna mie$niowego. Poszerzenie przestrzeni miedzywldkienkowych (Sp) z zupel-

nym brakiem mitochondriow (Mi). Przerwanie cigglo§ci wlokienek mig$niowych
(Mf). Pow. 9000 X.

Fig. 6. Longitudinal section of m. deltoideus. Case P.M.D. Central region of muscle
cell. The intrafibrillar spaces (Sp) are enlarged. The mitochondria are absent.
The myofibrils (Mf) show loss of continuity. Electron micrograph X 9000.

Ryec. 7. Przekrdj podiuzny m. czworoglowego uda. Przypadek D.M.P. Na obwodzie

widkna mie$niowego widoczne niszczenie wldkienek mieéniowych (Mf). Na otoczce

komérkowej liczne wldokna kolagenowe. Jgadro komoérkowe (Nu) niezmienione.
Pow. 18000 X.

Fig. 7. Longitudinal section of m. quadriceps femoris. Case P.M.D. In the peri-

phery of muscle fibers can be noticed a destruction of myofibrils (Mf). The are

numerous collagen fibers on the sarcolemma. Nucleus (Nu) is unchanged. Electron
micrograph X 18.000.
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Ryc. 8. Przekr6j podluzny m. naramiennego. Przypadek D.M.P. Przerwanie cigg-

losci widkienek miesniowych (Mf). Poszerzenie przestrzeni miedzywlokienkowych

(Sp) nieliczne, nieregularnie ulozone mitochondria (Mi), ma otoczce komérkowej
(S1) liczne makladajgce sie widkna kolagenowe. Pow. 18 000 X.

Fig. 8. Longitudinal section of m. deltoideus. Case P.M.D. The myofibrils (Mf) are

losing their continuity. The enlargement of intrafibrillar spaces (Sp) mitochondria

(Mi) located in unnregular manner. There are numerous collagen fibers on the
sarcolemma (S1). Electron micrograph X 18.000.

Ryc. 9. Przekrdj podluzny m. naramiennego. Przypadek D.M.P. W przestrzeni pod-
otoczkowej typowo lezgce jadro komoérkowe (Nu). Znaczne poszerzenie przestrze-
ni miedzywlokienkowych (Sp) z fragmentami sarkomerdw, rozdetymi kanalami
siatki sarkoplazmatycznej (Sr) i resztkami miofilamentow (MfFf). Pow} 24.000 X.

Fig. 9. Longitudinal section of m. quadriceps femoris. Case P.M.D. In subsarcolem-
ma space a typically lying nucleus (Nu). A marked enlargement of intrafibrillar
spaces with the fragments of sarcomer with swollen elements of sarcoplasmatic
reticulum (Sr) and remnants of myofilaments. Electron micrograph X 24 000.

Ryc. 10. Przekrdj podiluzny m. naramiennego. Przypadek D.M.P. Widoczne chao-
tyczne niszczenie widkienek miesniowych (Mf) postepujace od obwodu i od $rod-
ka sarkomeru. Pow. 36000 X. v

Fig. 10. Longitudinal section of m. deltoideus. Case P.M.D. A visible chaotic de-
struction of myofibrils (Mf) progressing from the periphery and the center of sar-
comer. Electron micrograph X 36 000.

Ryc. 11. Sko$ny przekr6éj m. czworoglowego uda. Przypadek D.M.P. Fragment
wiékna mieéniowego z chaotycznie ulozonymi widkienkami miesniowymi (Mf)
i resztkami prgzka. Z. Nieliczne, zageszczone mitochondria (Mi) Pow. 18 000 X.

Fig 11. Obliqus section of m. quadriceps femoris. Case P.M.D. A part of muscle
cell with chaotic located myofibrils (Mf) and remnants of Z-bands. A few dense
mitochondria (Mi). Electron micrograph X 18 000.

Ryc. 12. Przekrdoj skoSny m. czworoglowego uda. Przypadek D.M.P. Fragment

widkna z zachowanym poprzecznym prazkowaniem posiada nieregularne prze-

strzenie miedzywlokienkowe z pojedynczymi mitochondriami (Mi). Drugie widkno

z zhomogenizowang strukturg. Na otoczkach komoérkowych obu widkien liczne
wldokna kolagenowe. Pow. 9000 X.

Fig. 12, Obliqus section of m. quadriceps femoris Case P.M.D. A fragment of the
fiber with preserved cross-strations; it has irregular intrafibrillar spaces with
single mitochondria (Mi). The second fiber with a hemogenized structure. On the
sarcolemma of both fibers, numerous collagen fibers. Electron micrograph X 9000.

Ryc. 13. Przekr6j poprzeczny m. dwuglowego ramienia. Przypadek D.M.P. Miedzy

dwoma fragmentami otoczek komoérkowych z przylegajacymi do nich wldéknami

kolagenowymi widoczny przekrdj poprzeczny wildkna mnerwowego z otoczks
Schwanna. Pow. 18 000 X.

Fig. 13. Transverse section of m. biceps brachii. Case P.M.D. Between the two
fragments of sarcolemma with linking collagen fibers seen as a cross section of
nerve fiber with Schwann’s zone. Electron micrograph X 18 000.

Ryc. 14. Przekréj podluzny m. maramiennego. Przypadek D.M.P. Pod otoczkg ko-
morkowsg (Sl) duze lizozomy (Ly) z licznymi wakuolami trawiennymi. Pow.
18 000 X.

Fig. 14. Longitudinal section of m. deltoideus. Case P.M.D. Large lysosomes (Ly)
with numerous digestive vacuoles can be seen under the sarcolemma (S1). Elec-
tron micrograph X 18 000.
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ZWERYFIKOWANY SEKCYJNIE PRZYPADEK POSTEPUJACEJ
DYSTROFII MIESNIOWEJ TYPU DUCHENNE’A
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W piSmiennictwie $wiatowym opisy sekcyjne przypadkéw dystrofii
miesniowej nie sg czeste, co spowodowane jest przede wszystkim tym,
ze chorzy z dystrofig umieraja przewaznie w domu lub w zakladzie dla
przewlekle chorych; material sekcyjny tych zakladéw rzadko jest do-
statecznie doktadnie opracowany dla celéw naukowych.

Jak duzg rzadkoscig jest zgon takich chorych w szpitalu $wiadezy
fakt, ze nawet w naszej klinice, gromadzgcej przypadki dystrofii z ca-
tego kraju, na 223 hospitalizowanych chorych z dystrofia w ciggu ostat-
nich 10 lat notowany by? 1 przypadek zgonu.

Sposréd opisanych w ostatnich latach przypadkéw sekcyjnych (star-
sze piSmiennictwo pomijamy ze wzgledu na miepewne kryteria, jakimi
postugiwano sie w diagnostyce klinicznej) na szczegélng uwage zastugu-
je praca Bonsetta (1963), w ktorej autor stara sie zrekonstruowaé ko-
lejno$¢ zajmowania mies$ni przez proces chorobowy oraz zweryfikowaé
stopien zajecia lub ewentualnie zaoszczedzenia poszczegdlnych grup
miesniowych.

Ocenie autopsyjnej zmian histopatologicznych w mie$niach poprzecz-
nie prgzkowanych poswiecone sg prace Hassina (1943), Berthronga
i Griffitha (1961), Galloro’ego i Lavitoli (1960) oraz Shorta (1963); sta-
nowig one cenne uzupelnienie badan bioptycznych. Zagadnienie wcigg-
niecia w proces chorobowy miesni przewodu pokarmowego oraz miesnia
sercowego jest przedmiotem wielu prac (Bevans 1945, Eckert i Kirst
1966 1 in.).

Malo uwagi natomiast poswiecono korelacji pomiedzy obrazem histo-
patologicznym poszczegolnych tkanek i marzgdéw a obserwacjami kli-

http://rcin.org.pl



79 H. Jedrzejowska-Kulakowska i wsp.

nicznymi i wynikami przyzyciowo przeprowadzonych badan laborato-
ryjnych. Material sekcyjny ma dla nas szczegbélng wage, dajac mozli-
wos¢ sprawdzenia danych, zebranych w wyniku kilkuletnich badan pro-
wadzonych w naszej Kklinice. Tak np. stwierdziliSmy wystepowanie
w dystrofii Duchenne’a charakterystycznych zmian -elektrokardiogra-
ficznych w miesniu sercowym (Stucka, Hausmanowa-Petrusewicz 1965),
w kosciach dlugich (Stroinska-Kusiowa 1965) oraz zwréciliSmy uwage
na szeroki zakres zmian chorobowych w wewnatrzmiesniowych rucho-
wych wléknach nerwowych i ich zakonczenia (Jedrzejowska, Johnson
i Woolf 1965). Badanie sekcyjne przypadku dystrofii pozwolilo na szer-
sze opracowanie interesujgcych nas zagadnien.

OPIS PRZYPADKU

Przypadek nasz dotyczyl chlopca, J.W., lat 17, ktéry przyjety zostal do Kliniki
Neurologicznej 8.II1.65 r. (nr historii choroby 112/4599. Chory prowadzony przez
zespol doc. dra med. M. Strumienia). Chiopiec urodzony byl z prawidlowe] ciazy
i porodu, jako pierwsze dziecko zdrowych, nie spokrewnionych rodzicow. We
wczesnym dziecinstwie zwracal uwage opdézniony rozwoj ruchowy dziecka — za-
czal on chodzi¢ w 18 miesigcu zycia, chodzil zawsze Zzle, czesto przewracal sie,
nigdy nie biegal. Trudnoéci w chodzeniu stale postepowaly, a po kilku latach
wystapilo ostabienie konczyn goérnych. Wpyrazne pogorszenie zaobserwowano
w 6 r.z. po przebytej odrze. Wérdd stale postepujgcego ostabienia mies$ni, chtopiec
przestat chodzié w 10 r.z. Jego jedyny milodszy brat przebywal w naszej klinice
w 1964 r. z rozpoznaniem postepujacej dystrofii miesniowej typu Duchenne’a.
Chorowal réwniez od weczesnego dziecinstwa, przestat chodzi¢é w 9 r.z.

Badaniem przedmiotowym chlopca, J.W., stwierdzono: czaszka do§¢ duza, twarz
okragla, nadmierne otluszczenie okolicy karku, rozstepy mna skérze ud. Znaczne
znieksztalcenie klatki piersiowej spowodowane bocznym skrzywieniem kregositu-
pa. Czynnoéé serca 115/min. RR 130/80. Poza tym w narzadach wewnetrznych nie
stwierdzono odchylen. Wybitnie wyrazony zanik mieéni konczyn goérnych i dol-
nych oraz mie$ni piersiowych. Nieznaczny przerost (prawdziwy lub rzekomy) mieg-
$ni naramiennych. Przykurcz zgieciowy w stawach $rédrecznopalcowych, nad-
garstkowych, lokciowych, skokowych, kolanowych i biodrowych. Konsystencja
mieéni lydek gumowata. Napiecie miesniowe obnizone. Chlopiec prawie catkowi-
cie unieruchomiony, zachowane jedynie w miewielkim zakresie ruchy prostowa-
nia i zginania palcow rak i stop, ruchy szyi oraz w miewielkim zakresie ruchy
w stawach madgarstkowych, lokciowych i skokowych. Odruchy glebokie zniesione.

Badania dodatkowe. Niedokrwisto§¢ normochromiczna, OB 10/25, mocz
bz., WR we krwi ujemny. W surowicy krwi: poziom aldolazy 35 j. (n. 3—38 j.),
fosfokinazy kreatyny 584 j. (n. 0—2 j.), kwasu cytrynowego 0,50 mg® (n. 1,5—
—3,0 mg%), kreatyniny 0,66 mg®o, kreatyny 0,95 mg°/e. W moczu stwierdzono wy-
dalanie kreatyny 0,58 g/dobe, kreatyniny 0,42 g/dobe, aminokwaséw 183 mg/dobe
(n. 200—600 mg/dobe).

Badaniem elektromiograficznym stwierdzono: zapis wysilkowy z mie$nia dwu-
glowego ramienia lewego przy minimalnym ruchu pos$redni lub posredni ubogi,
o amplitudzie 250 — 1200 uV i znacznie skréconym czasie trwania potencjaléw ze
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zwiekszong iloScig potencjaléow wielofazowych do 30°%. W spoczynku obecne
pojedyncze wyladowania dwufazowe (ryc. 1). Zapis wysitlkowy z mie$nia piszcze-
lowego lewego (przy zachowanym jedynie $ladzie ruchu) o cechach interferencji
patologicznej, o amplitudzie 300 —850 uV i znacznie skréconym czasie trwania
potencjaléw. Ilo§é potencjalow wielofazowych 25°. W spoczynku obecne pojedyn-
cze wyladowania spontaniczne. Zapis wysitkowy z mie$nia miedzykostnego I
lewego posredni ubogi, miejscami prosty o amplitudzie 80 —400 nV i skréconym

2884 J.W. m.biceps o
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Ryt 3% Zapls wysitkewy z mie$nia dwuglowego ramienia przy §ladzie ruchu
posredri, miejscami posredni ubogi, niskonapieciowy o znacznie skroconym czasie
trwania potencjatow.

Fig. 1. Electromyogram from m. biceps brachii. At maximal effort (force 1—2)
mixed or mixed — S.O. pattern, single potentials short and low.

czasie trwania potencjalow. Ilo§¢ potencjaléw wielofazowych 20°/. W spoczynku
cisza elektryczna. Przy probie ischemicznej (10 minutowy ucisk opaska elastyczna
ramienia lewego) obserwowano po zwolnieniu ucisku w 2, 3, 4 i 5 minucie wyta-
dowania o typie ,multipletéw”.

Badanie BKG (ryc. 2) wykazuje: rytm zatokowy miarowy przyspieszony 110/min,
wysoki zalamek R (18 mm) w odprowadzeniu V,, gleboki zalamek Q w odprowa-
dzeniach V; i V4-¢ (przy czym w odprowadzeniu V;, jest on réwniez szeroki,
czas trwania 0,04 sek.). Obnizony woltaz zalamka R i plaski zalamek T w tych
odprowadzeniach.

W 11 dniu pobytu w klinice u chlopca wystgpilo odoskrzelowe zapalenie pluc,
do ktorego po kilku dniach dolgczyla sie lewokomorowa niewydolno$é krazenia.
Mimo podawania antybiotykéw, sulfonamidéw i lek6w nasercowych stan pacjenta
stale pogarszal sig. Zmart w 17 dniu pobytu wsréd objawéw miewydolnoscig kra-
zenia.

Podsumowujgc wszystkie dane, oceniliSmy przypadek jako dystrofie Duchenne’a
0 typowym obrazie klinicznym i rodzinnym wystepowaniu, Rozpoznanie potwier-
dzal przebieg choroby, wynik badania EMG i badan biochemicznych surcwicy
krwi. Pewng rzadko$cig byl bardzo wysoki poziom fosfokinazy kreatyny w sto-
sunku do tak zaawansowanego stanu klinicznego.

Obdukcje wykonano w 15 godzin po zgonie.
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Ryc. 2. Zapis ekg w badanym przypadku.
Wysdki zalamek R w Vl’ niski w V5, V',
gleboki i wagski zalamek Q w I i VL, sze-
roki zalamek Q w V;, V; Plaski zatamek
T w V; Vs Poza zmianami typowymi dla
postaci Duchenne’a (wysoki zalamek R w Vj,
glebokie Q w I, VL), obraz ekg wykazuje
ubytek potencjaléw w zakresie §ciany bocz-
nej lewej komory, przypominajacy obraz
zawatu.

Fig. 2. Electrocardiogramm. Tall R wave in
V,;, low in V5 Vs deep and marrow Q wave
in I and VL, wide Q wave in V; Vs Flat T
wave in Vs V, Beside the changes typical
for Duchene’s progressive muscular dystrophy
(tall R wave in V,;, deep Q wave in I and
VL), the ecg curve indicates decrease in po-
tential of a lateral wall of left ventricle —
resembling the curve of myocardial infarc-
tion.

W badaniu anatomo- i histopatologicznym zwréciliSmy szczegoélng
uwage na nastepujgce uklady i narzady:

1) narzady wewnetrzne, 2) kosci diugie, 3) osrodkowy i obwodowy
uklad nerwowy, 4) uklad mieg$niowy.
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Narzqdy wewnetrzne

Serce. Makroskopowo serce bylo wyraznie powiekszone (rozmiary
jego wynosity — 12 X 9 X 4,5 cm; waga 300 g). W worku osierdziowym
znajdowalo sie okolo 30 ml przejrzystego ptynu. Pod nasierdziem zwra-
cala uwage obecno$¢ tkanki tluszczowej. Jamy serca byly poszerzone.
Stwierdzono przyplaszczenie miesni beleczkowatych. Miesien serca
wiotki; na przekroju w obrebie lewej komory na tylnej i bocznej $cia-
nie spostrzegano liczne kremowo-bialte ogniska tkanki bliznowatej. Po-
zostala cze$¢ miesnia o budowie widkienkowatej, czerwono-zoéttawa. Na-
czynia wiencowe o Scianach cienkich, ich blona wewnetrzna byla cienka,
gladka i I$nigca. Badaniem histopatologicznym w mieéniu sercowym
obydwu komor spostrzegano cechy przerostu. Widkna miesniowe byly
wyraznie pogrubiate. Pecherzykowate jgdra odznaczaly sie znacznie
wiekszg objetosciag. W niektérych miejscach wida¢ bylo jednak niewiel-
kie ogniska zaniku wldékien miesniowych; $rednica takich wlékien na
przekroju poprzecznym byla kilkakrotnie mniejsza od przecietnej, jadra
ich ulegaly piknozie, prazkowanié poprzeczne bylo na ogét zachowane.
W wycinkach pobranych z tylnej i bocznej s$ciany lewego serca znaj-
dowaly sie liczne, rozsiane zmiany bliznowate. W niektérych polach
widzenia wiléknista tkanka lgczna zastepowala dosy¢ rozlegle obszary
tkanki mie$niowej (ryc. 3). Ogniska takie byly widoczne nieuzbrojonym
okiem podczas obdukcji. Pojedyncze drobne blizenki lgczno-tkankowe
spotykano w obrebie Sciany przedniej serca lewego, a takze w mie$niu
serca prawego. W glebi miesnia sercowego prawej komory wystepowaty
rowniez blizenki utworzone przez zraziki tkanki tluszczowej. W niekto-
rych miejscach zmiany te mialy charakter wldknienia okolonaczyniowe-
go. W utkaniu $wiezych blizenek dosy¢ czesto bylo widaé nacieki zlozone
gléwnie z kardiohistiocytow, granulocytéow obojetnochtonnych i komoérek
limfocytowatych (ryc. 4). Zastosowanie barwien specjalnych (azan, meto-
da Selyego) pozwolilo wykry¢ w miesniu sercowym bocznej $Sciany serca
lewego obecnos¢ drobnych, rozproszonych ognisk $wiezej martwicy.
Zmienione martwiczo odcinki wiokien wybarwialy sie¢ metodg azan na
kolor fioltkowy, metodg Selyego na kolor zywoczerwony. W najblizszym
otoczeniu po6l martwicy wystepowaty liczne, nieprawidlowe wezly skur-
czu (ryc. 5). Spotykano rowniez obrazy rozpadu grudkowatego pojedyn-
czych wilokien z zaawansowang resonpcjg bezpostaciowych, eozynochton-
nych mas przez makrofagi. Oprocz zdeklarowanej martwicy spostrzegano
cechy daleko posunietego procesu zwyrodnienia tkanki miesniowej. Prze-
jawem tego [procesu byla piknoza jader i dobrze wyksztalcone wodniczki
(ryc. 6). Tkanka miesniowa przegrody miedzykomorowej nie wyka-
zywala na ogoét wiekszych odchylen od prawidlowej budowy.

http://rcin.org.pl



76 H. Jedrzejowska-Kulakowska i wsp.

Przewo6d pokarmowy. Makroskopowo zolgdek byl nieco roz-
szerzony, jego blona Sluzowa byla wygladzona, pokryta warstwg scisle
przylegajacego $luzu; sluzowka dwunastnicy i jelit prawidlowo pofatdo-
wana. Zwracalo natomiast uwage wyrazne zmniejszenie grubosci blony
miesniowej zolgdka i jelit. W obrazie mikroskopowym przewodu pokar-
mowego stwierdzono ogniska naciekéw limfocytarnych, obejmujgce calg
szerokoS¢ blony sluzowej zolgdka. Miesniowka gladka zolgdka i jelit
wykazywala cechy zdecydowanego zaniku (ryc. 7). Na przekroju po-
przecznym zwracala uwage rozna Srednica widkien miesniowych. Odno-
silo sie¢ wrazenie pewnego, niezbyt zresztg nasilonego, rozrostu widknistej
tkanki lgcznej (ryc. 8).

Badanie histopatologiczne innych narzgdow
wewnetrznych i tetnic. Pluca: w licznych wycinkach pobra-
nych z obydwu pluc stwierdzono obrazy wieloogniskowego miejscami
zlewajacego sie zapalenia.

Tarczyca: utkanie bez widocznych odchylen od prawidlowej budowy;
w niektérych polach widzenia zwracala uwage obecno$¢ zwyrodnienia
wodniczkowego koloidu.

Przysadka: w utkaniu przysadki stwierdzono wyrazne przekrwienie.
W preparatach barwionych metodami rutynowymi (hematoksylina, eo-
zyna, azan) nie dostrzegano wyraznych odchylen w stosunku ilosciowym
poszczego6lnych skladnikow komoérkowych.

Watroba: budowa zrazikowa watroby zachowana, pojedyncze komorki
ulegly sttuszczeniu prostemu. Nie spostrzegano sklonnosci do umiejsco-
wienia sie zmian thluszczowych na obwodzie zrazikéow.

Nadnercza: naczynia czesci korowej nadnerczy byty przepelnione krwia,
ponad norme. W obrebie istoty rdzennej wystepowaty ogniskowe nacieki
z komorek jednojadrzastych.

Nerki: budowa mikroskopowa nerek zachowana. W zwigzku z auto-
lizg po$miertng Istwierdzono zmiany przypominajgce swoim wyglagdem
przyémienie migzszowe.

Naczynia: w wycinkach pobranych z tetnicy gléwnej widaé bylo roz-
legly obrzek blony wewnetrznej i srodkowej. W blonie miesniowej tetnic
narzagdéw wewnetrznych nie spostrzegano zmian zanikowych.

Kosci dlugie

Z kosci ramiennej lewej pobrano do badania wycinek dlugosci okolo
3 cm. Makroskopowo srednica kosci ramiennej byla wybitnie zwezona;
na przekroju jama szpikowa bardzo waska, warstwa korowa dobrze
uwapniona, twarda, zbita, o prawidlowej grubosci (ryc. 9a, b). W badaniu
mikroskopowym w barwieniu hematoksyling-eozyng stwierdzono obr:z
prawidlowy zaréwno warstwy korowej, jak i jamy iszpikowej (ryc. 10).
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Oérodkowy i obwodowy uklad nerwowy

Makroskopowo stwierdzono przekrwienie i obrzek moézgu. Rdzen kre-
gowy bez zmian. Badaniem mikroskopowym stwierdzono: niewielkie
ubytki komérkowe okolonaczyniowe w warstwie II i III kory czolowej
i centralnej; niektére komoérki w tych skrawkach o cechach ischemicz-
nych lub stwardniate (zwlaszcza w warstwach glebokich). Niekiedy w
III warstwie cienie komoérkowe. Wiecej komoérek ischemicznych oraz
komorki, wykazujace cechy obrzeku oraz nagromadzenie lipofuscyny,
stwierdzono w korze skroniowej i amonalnej. Odcinkowe przerzedzenie
komoérkowe oraz homogenizacja widoczna byla w warstwie komoérek
Purkinjego moézdzku. Niewielkie nasilenie opisanych uprzedn'o zmian
komérkowych stwierdzano w skrawkach z jgder podstawy, $rédmoézgo-
wia, mostu, opuszki. Wyrazniejsze zmiany lipofuscynowe dotyczyly oliw.
We wszystkich badanych skrawkach stwierdzono dos¢ znaczng rozlana
glejoze ektodermalng. Wszedzie widoczne bylo przekrwienie, poszerzenie
przestrzeni okolonaczyniowych, niekiedy z dyskretnymi naciekami limfo-
cytarnymi (w skrawkach z kory, srédmézgowia, opuszki) lub kilkoma
komorkami limfocytarnymi (kora ammonalna, jadra podstawy). Najwy-
bitniejsze bylo przekrwienie w obrebie pnia, gdzie stwierdzono tez no-
wotworzenie sie naczyn oraz drobne wybroczyny okolonaczyniowe (ko-
nary moézgu i opuszka). Wiszedzie wyrazny by} obrzek. W badaniu mikro-
skopowym 120 skrawkéw z réznych pozioméw rdzenia (C, — Cg, Thy, Thy,
Ths, L; i S3) zwracala uwage mniejsza niz w pozostatych zgrupowaniach
komoérkowych liczba komoérek w jgdrach przysrodkowych rogu przed-
niego. Czes¢ komorek zaré6wno rogéw przednich, jak tylnych wykazy-
wala cechy zblizone do schorzenia przewleklego, rzadziej ischemicznego.
Pojedyncze komoérki — blade, z tigrolizg, bez jaderka. Zmiany te byly
niewielkiego stopnia, nie wykazywatly predylekcji do okreslonych jader.
Dos¢ znaczna byla glejoza ektodermalna. Wszedzie widoczne bylo prze-
krwienie, obrzek, poszerzenie przestrzeni okolonaczyniowych, niekiedy
bardzo dyskretne (zlozone z kilku komorek) okolonaczyniowe nacieki
limfocytarne. W barwieniu metodg van Gieson stwierdzono delikatne
zgrubienie i zwl6knienie $cianek niektérych naczyn. W korzonkach (gtow-
nie przednich) stwierdzono w niektérych miejscach mniej mieliny oraz
sporadycznie — pewng nieré6wnomierno$¢ przekroju, rozdecie i fragmen-
tacje wldkna nerwowego. Zmiany te jednak byly bardzo dyskretne.

Badanie histopatologiczne obwodowego ukladu nerwowego dotyczyto
wycinkéw pobranych z nastepujacych nerwow: posrodkowego, lokciowe-
go, miesniowo-skérnego, XI miedzyzebrowego, odgalezienia od nerwu
tonowo-udowego oraz splotu barkowego i ledzwiowego. W niektérych
nerwach obwodowych, jak np. w nerwie lokciowym i w splocie ledzwio-
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wym (ryc. 11), liczba odcinkowo pogrubiatych wildkien osiowych byla
wyraznie wieksza, anizeli w materiale kontrolnym (autopsje mlodych
ludzi zmarlych $mierciag naglg). Zmiany dotyczace ostonki rdzennej
W poréwnaniu ze zmianami we widknach osiowych byly jeszcze bardziej
dyskretne; spostrzegane obrazy nieznacznie tylko ro6znily sie od obrazéw
spotykanych w normie.

Mies$nie poprzecznie prgzkowane

Do badania mikroskopowego pobrano wycinki nastepujgcych miesni:
jezyka, przepony, miesnia mostkowo-sutkowo-obojczykowego, dwugto-
wego ramienia, XI miedzyzebrowego, dlugiego przykregostupowego, ledz-
wiowego wielkiego, brzuchatego tydki oraz prostownika palcow krot-
kiego. W miejscu miesnia naramiennego oraz trojglowego ramienia
stwierdzono jedynie tkanke tluszczowsg. Wyglad makroskopowy pobiera-
nych miesni byt rézny; prawidlowej, czerwonej barwy wydawal sie mie-
sien ledzwiowy wielki, miesien jezyka, przepony i prostownik palcéw
krotki. Pozostale miesnie byly zéttawe. Badaniem histopatologicznym we
wszystkich pobranych do badania mie$niach stwierdzono zmiany, wyra-
zajgce sie rozrostem tkanki igcznej w endomysium oraz znacznymi roz-
nicami Srednic wilékien miesniowych, przy czym widkna szersze i wezsze
byly nieregularnie przemieszane. Wiele widkien wykazywalo nadto zmia-
ny szkliste. W sumie stwierdzono wiec we wszystkich mie$niach zmiany
typowe dla dystrofii. Réznice pomiedzy poszczegdlnymi mie$niami pole-
galy na stopniu zaawansowania procesu chorobowego (okreslanego na
podstawie stopnia zaniku widékien miesniowych i rozrostu tkanki igcz-
nej w endomysium) oraz na wystepowaniu w niektoérych mies$niach
martwicy z fagocytozg widkien miesniowych oraz odczynu regeneracyj-
nego. Charakter i intensywno$é poszczegdlnych zmian przedstawia ta-
bela 1. Jak wynika z tabeli najmniej zaawansowane zmiany widoczne
byly w prostowniku palcéw krotkim, a nastepnie w miesniu jezyka
(ryc. 12), w miesniu mostkowo-sutkowo-obojczykowym i w przeponie.
W trzech z nich stwierdzono martwice z fagocytoza widkien miesniowych
(szczegblnie nasilong w mie$niu mostkowo-sutkowo-obojczykowym, ryec.
13), w dwu widoczne byly regenerujgce widkna miesniowe. W przeponie,
obok typowych dla dystrofii zmian (ryc. 14), widoczne bylo rozlegie
pole zlozone z wybitnie zaniklych widkien o jednakowym stopniu zaniku,
z miernym rozrostem tkanki lgcznej w endomysium (ryc. 15). W pozo-
stalych, pobranych do badania mikroskopowego, miesniach (dwuglowy
ramienia, ledzwiowy wielki, brzuchaty lydki, miedzyzebrowy, przykre-
gostlupowy) zanik wiokien mieéniowych byl bardziej nasilony, anizeli
w wyzej opisanych migéniach. W dwu z nich widoczna byla martwica
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Miesien
Muscle

Mostkowo-sutkowo-
obojczykowy
Sternocleidomastoid

Jezyk

Tongue

Dwuglowy ramienia
Biceps brachii
Miedzyzebrowy
Intercostal
Przepona
Diaphragm
Ledzwiowy
Lumbalis

Przykregostupowy
Paravertebral

Brzuchaty lydki
Gastrocnemius
Prostownik palcow
krotki

Extensor digitorum
brevis

Legenda:

Tabela 1. Charakter i intensywno$é zmian histologicznych w poszezegélnych
mie$niach
Table 1. Type and degree of histological changes in muscles
Rozrost tkanki lac.anj lub g Sk Wi6kna miegnio-
ttuszezowe] %y wiékien ulg Iw ch zm. |We uleglemartwi-| Regenerujace
Proliferation of connective zaniklych zw;wc)gdgiemi;)w;rm cy z fagocytoza wiékna
or fat tissue %/ of atrophied Muscle fibers un-| Regenerated
: % of degenerated s : :
w endomysium| w perimysium| muscle fibers mitsile Tilusd dergoing mecrosis | muscle fibers
in endomysium|in perimysium with phagocytosis
++ + ++ +++ +++ +
++ o+ < e =k e T+
+++ +++ +++ + — —
Sl ol 4+ -+ i o e e 7 —
St 4 -+ e Sl —_
i e s o e i o —
o e - i e s —_ —_
+++ +++ +++ + 4 = —
o o + + — -_
+ mnieznaczny, pojedynczy, ++ S$redniego stcpnia, kilkanascie, +++ znaczny, wiele

slight, single,

moderate, several,
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z fagocytozg wiokien mies$niowych, natomiast w zadnym z nich nie
stwierdzono odczynu regeneracyjnego. Wrzeciona mie$niowe, poza jed-
nym (ryc. 16), wyraznych zmian nie wykazywaly (ryc. 17).

Badanie anatomo- i histopatologiczne mozna by podsumowaé naste-
pujgco: poza zmianami w mie$niach poprzecznie prazkowanych stwier-
dzono wyrazne zmiany w mie$niu sercowym, w miesniowce zolgdka
i w kosciach diugich. Bardzo dyskretne zmiany stwierdzono w obrebie
osrodkowego i obwodowego ukladu nerwowego.

DYSKUSJA

Ze wzgledu na mozliwos¢ przeprowadzenia korelacji anatomo-klinicz-
nej, najbardziej zainteresowani byliSmy zmianami w mies$niu sercowym,
w uktadzie kostnym oraz ukladzie nerwowym. Badanie sekcyjne umozli-
wilo ponadto przeanalizowanie zmian w innych narzadach wewnetrz-
nych, jak réwniez rozszerzylo znacznie nasze mozliwosci oceny zmian
histologicznych w mig$niach.

Zmiany w mige$sniu sercowym i w innych narzg-
dach wewnetrznych. W dystrofii typu Duchenne’a elektrokar-
diogram charakteryzuje sie wysokim zalamkiem R w odprowadzeniu Vj,
glebokim zalamkiem Q w odprowadzeniach Vs i V. Zespét ten trakto-
wany jest przez nas jako przetrwaly obraz serca dziecigcego (Stucka,
Hausmanowa-Petrusewicz 1965). W opisywanym przypadku obraz ekg
w odprowadzeniach Vj i Vg jest inny i przypomina raczej obraz zawatu.
W zestawieniu z badaniem histopatologicznym tlumaczy¢ to mozna ogni-
skowg martwicg wlékien miesniowych oraz rozlegtymi zmianami blizno-
watymi, zwlaszcza w zakresie lewej komory. Zmiany te dajg rzekomoza-
walowy zapis elektrokardiograficzny, podobny np. do opisanych w twar-
dzinie, gdzie jest on wynikiem zaniku tkanki miesniowej i zastepowania
jej przez tkanke lgczng. Podobne zmiany przy zachowanej droznosci na-
czyn wiencowych opisywali w dystrofii Bevans 1945, Zatuchni i wsp.
1951, Eckert i wsp. 1966 i in. Mozna przypuszczaé, ze w dyskutowanym
przypadku dystroficzne zmiany mie$nia sercowego nalozyly sie¢ na typo-
wy dla postaci Duchenne’a obraz elektrokardiograficzny, modyfikujac go
w odprowadzeniach znad komory lewej. Nad prawg komorg, z mniej
zmienionym mieéniem, otrzymano charakterystyczny dla postaci Du-
chenne’a wysoki zalamek R. Obraz ekg, jaki rejestrowaliémy w omawia-
nym przypadku, jest rzadkoscig i w maszym materiale (105 chorych) spo-
tykany byt tylko w 2 przypadkach. Mamy wiec powody sadzi¢, ze jeston
wyrazem znacznego zaawansowania procesu chorobowego. Jak wispomnia-
no powyzej, stwierdziliémy'wy'bitny zanik mie$niowki gltadkiej przewodu
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Ryc. 3. Rozlegle pola bliznowacenia miesnia sercowego. W s$rodkowych cze$ciach
mikrofotografii widoczne sa zachowane wlokna miesniowe. Barw. hematoksyling
i eozyng. Pow. ok. 200 X.

Fig. 3. Extensive area of cicatrization of the heart muscle. Some preserved muscle
fibers are visible in the center of photomicrograph. Hematoxylin-eosin. X 200.

Ryc. 4. Ograniczona martwica tkanki mie$niowej. Wldkna miesniowe martwicze
przybieraja odcien fiolkowy. W najblizszym otoczeniu widoczne sg nacieki z gra-
nulocytow obojetnochlonnych i histiocytéw. Barw. met. azan. Pow. ok. 650 X.
Fig. 4. Circumscribed necrosis of the muscular tissue. The necrotic muscle fibers
are stained violet-blue. Infiltrations of neutrophilic granulocytes and histiocytes
are seen in the neighbourhood. Azan staining. X 650.
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Rye. 5. Drobne ognisko S$wiezej martwicy miesnia sercowego. Zwraca uwage
obecno$é¢ nieprawidtowych weziéw skurczu i rozpad grudkowaty widkien mig$nio=
wych. Barw. met. azan. Pow. ok. 650 X.

Fig. 5. A small focus of recent heart muscle necrosis. The presence of irregular
contraction bands and granular disintegrations of the muscle fibers. Azan staining.
X 650.

Ryc. 6. Drobne ognisko zaawansowanej nekrobiozy tkanki mieSniowej. Zawartosc¢
pojedynczych wiokien ulegla calkowitemu rozplywowi (na zdjeciu u gory, po
stronie prawej). Barw. hematoksyling i eozyng. Pow. ok. 650 X.

Fig. 6. A small focus of advanced muscle tissue necrobiosis. The contents of some
fibers have completely dissolved (in the upper right part of the picture). Hema-
toxylin-eosin. X 650.
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Ryc. 7. Przekroj przez $ciane zoladka w badanym przypadku. Zwraca uwage wy-
bitne $cienczenie blony mig$niowej (a), prawidlowa grubo$é $ciany zoladka 17-let-
niego chlopca zmarlego w nastepstwie platowego zapalenia pluc (b). Barw. hema-
toksyling i eozyng. Pow. ok. 15 X.
Fig. 7. Cross section through the gastric wall in the examined case (a). Distinct
thinning of the muscle layer (a); normal thickness of the gastric wall of a 17-year-
-old boy who died as a result of pneumonia (b). Hematoxylin-eosin. X 15.

- L e Y (R R ; e W O @ L
Ryc. 8. Przekroj przez blone migsniowg zotgdka. Widkna miesni gladkich wykazuja
cechy daleko posunietego zaniku. W obrebie blony mie$niowej rozrasta sie tkanka
laczna. Barw. hematoksyling i eozyng. Pow. ok. 400 X.
Fig. 8. Section through the muscular layer of the stomach. The smooth muscle

fibers exhibit symptoms of advanced atrophy. Extensive fibrosis of the muscular
layer. Hematoxylin-eosin. X 400.
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Ryc. 9. Ko$¢é ramienna w badanym przypadku: Wybitne zwezenie Srednicy kosci,
jama szpikowa bardzo waska, warstwa korowa o prawidlowej grubosci (a); kosé
ramienna 17-letniego chlopca, amputacja urazowa (b).

Fig. 9. Humerus in ‘the examined case. Marked narrowing of the diameter of the
bone; medullary layer is very narrow, cortical layer shows normal width (a);
humerus of the 17-year-old boy amputation post injury (b).
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Ryc. 10. Warstwa korowa koSci ramiennej w badanym przypadku zmian histolo-
gicznych nie wykazuje. Barw. hematoksyling i eozyna. Pow. ok. 200 X.
Fig. 10. Cortical layer in examined case shows.no changes in histological examina-
tion. Hematoxylin-eosin. X 200.

Ryc. 11. Splot ledzwiowy. Miejscami widoczne odcinkowe pogrubienie wldkien
osiowych. Barw. met. Holmesa. Pow. ok. 400 X.
Fig. 11. Plexus lumbalis. Segmental thickenning of some nerve fibers. Silver
impregnation according to Holmes. X 400.
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Ryc. 12. Migsien jezyka. Wsrod rozrastajgcej sie tkanki lacznej w endomysium
widoczne wildkna miesniowe o roznej srednicy, przemieszane nieregularnie. Barw.
met. Holmesa. Pow. ok. 100 X.

I'ig. 12. The tongue muscles. Extensive fibrosis of endomysial connective tissue
and great variation in size and shape of muscle fibers. Silver impregnation
according to Holmes. X 100.

- -

Ryc. 13. Przekrdj podluzny migsnia mostkowo-sutkowo-obojczykowego. Wsrod roz-
rastajgcej sie tkanki lgcznej w endomysium widoczne wiokna miesniowe o roznej
szerokos$ci, przemieszane nieregularnie. Wiokna mieSniowe wykazujg zmiany
szkliste; w wielu wloknach widoczne jest przemieszczenie jgder sarkolemmy do
srodka; martwica z fagocytoza pojedynczych wilokien miesniowych. Barw. hema-
toksyling i eozyng. Pow. ok. 100 X.
Fig. 13. Longitudingl section of sternocleidomastoid muscle. Variation in fiber
diameter and proliferation of endemysial connective tissue. Hyalinization of muscle
fibers; many of them show centrally placed sarcolemmal nuclei. Necrosis with
active phagocytosis of some muscle fibers. Hematoxylin-eosin. X 100.
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Ryc. 14. Przekroj poprzeczny miesnia przepony. ,Klasyczny” obraz zmian dystro-
ficznych. Barw. met. Holmesa. Pow. ok. 200 X.
Fig. 14. Cross section of diaphragma muscle. Typical picture of dystrophic
changes. Silver impregnation according to Holmes. X 200.

Ryc. 15. Inny obszar preparatu mie$nia przepony. Widoczne rozlegle pole zlozone
z wybitnie zaniklych wildkien mieSniowych. Barw. met. Holmesa. Pow. ok. 200 >
Fig. 15. An other field of diaphragma muscle. Area of very atrophic muscle
fibers; all show similar degree of atrophy. Moderate proliferation of endomysial
connective tissue. Silver impregnation according to Holmes. X 200.
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Ryc. 16. Przekroj poprzeczny wrzeciona miesnicwego w mie$niu miedzyzebrowym.

Resztki rozpadlych wewnatrzwrzecionowych widkien mieSniowych. Barw. met.
Holmesa. Pow. ok. 100 X.

Fig. 16. Transverse section of a spindle in intercostal muscle. The remains of

disrupted intrafusal muscle fibers. Silver impregnation accoding to Holmes. X 100.

Rye. 17. Przekr6j sko$ny wrzeciona mieSniowego w mie$niu brzuchatym tydki.
Widoczne wewngtrzwrzecionowe wilokna mieSniowe z wyraznym poprzecznym
prazkowaniem oraz strzepy unerwienia. Torebka wrzeciona bez zmian. Barw.
met. Holmesa. Pow. ok. 400 X.
Fig. 17. Oblique section of a spindle in gastrocnemius muscle. Intrafusal muscle
fibers show distinct cross striation. Fragments of nerve fibers are seen. Capsule
shows no changes. Silver impregnation according to Holmes. X 400.
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pokarmowego. Obraz ten nie jest swoisty, podobne zmiany towarzyszyé¢
moga mp. atonii przewodu pokarmowego, jednak ze wzgledu na ich
nasilenie, zgodnie zreszta ze stanowiskiem niektoérych autoréow (np. Be-
vans 1945), sktonni jesteSmy wigza¢ zmiany te z podstawowym schorze-
niem. Zmiany histologiczne stwierdzone w innych narzgdach nie mogg
mie¢, jak sie zdaje, zadnego zwigzku z dystrofig. Badanie makroskopowe
kosSci ramiennej potwierdzito istnienie wykrytych radiologicznie zmian
w dystrofii miesniowej typu Duchenne’a, polegajacych na zwezeniu ja-
my szpikowej trzonéw kosci dlugich przy jednoczesnym sScienczeniu
kosci. Przypuszczalny mechanizm powstawania tych zmian dyskutowany
byt w publikacji Stroinskiej-Kusiowej (1965).

Osrodkowy i obwodowy uktad nerwowy. W zasadzie,
z wyjatkiem nielicznych odmiennych obserwacji (np. Holmesa — 1908,
czy Friesza — 1930), przyjety jest poglad o braku zmian w nerwach
obwodowych i komoérkach ruchowych rogéw przednich. Jednakze stwier-
dzenie zmian nie tylko w koncowych wléknach nerwowych, ale takze
we wiloéknach wewngtrzmiesniowych peczkéw nerwowych (Henriksson —
1960, Jedrzejowska, Johnson, Woolf — 1965), sklonila nas do przeba-
dania bardziej ksobnych odcinkéw obwodowego neuronu ruchowego, jak
rowniez osSrodkowego ukladu merwowego. Zmiany stwierdzane przez
nas w moézgu sg nieswoiste i prawdopodobnie sg zwiazane z prze-
wleklym niedotlenieniem, zachodzacym w zaawansowanych przypad-
kach dystrofii, a poglebionym dodatkowo ciezkim zapaleniem pluc.
Podobnie mozna ocenia¢ zmiany spostrzegane w obrebie rdzenia. Jedyna
zmiana, ktéra mogltaby by¢ zalezna od sprawy zasadniczej, to dyskretna
ubogokomorkowosé jader przysrodkowych rogéw przednich, jednakze
do obserwacji tej nalezy odnie$¢ si¢ bardzo ostroznie. Ocena iloSciowa
komorek rogow przednich moze by¢ oparta jedynie na seryjnym badaniu
skrawkow, poniewaz liczba komorek danego jadra w réznych skrawkach
z tego samego segmentu rdzenia zdrowego osobnika moze byé roézna.
Nie wiemy réwniez dokladnie, jaka jest liczba komoérek w jadrach
przysrodkowych zdrowych osobnikéw. Stwierdzone przez nas zmiany
w korzonkach i nerwach obwodowych, cho¢ wykraczajag poza obrazy
spotykane u osobnikéw zdrowych (ludzie zmarli $miercig naglg), nie
mogg by¢ z calkowitg pewnoscig wigzane z chorobg zasadniczg, nie mozna
bowiem wylgczy¢ dzialania innych czynnikéw nieswoistych. Przeprowa-
dzone przez nas badania nie dostarczajg wiec zdecydowanej odpowiedzi na
temat swoistosci zmian w obrebie obwodowego ukladu nerwowego i nie
mozemy da¢ jednoznacznej odpowiedzi na pytanie, czy powstajgce
w przebiegu dystrofii zmiany ograniczajg sie jedynie do najbardziej ob-
wodowych odcinkéw ruchowych widkien nerwowych, czy tez w pewnym
stopniu mogg dotyczy¢ rowniez bardziej ksobnych odcinkéw.
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Zmiany w miesmniach poprzecznie prgagzkowanych,
Proces dystroficzny byl w omawianym przypadku uogélniony, zajete
byly nie tylko mies$nie ksobne konczyn i miesnie tulowia, ale takze
i mie$nie odsiebne konczyn, miesien przepony, miesien jezyka (ten ostat-
ni, zdaniem wielu autoréw, jest z reguty zaoszczedzony — Adams, Denny-
-Brown i Pearson — 1962, Bosanquet i wsp. 1960). W miesniu wykazu-
jacym w obrazie klinicznym przerost (miesien naramienny) natrafiliSmy
wylgcznie na tkanke tluszczowa, co $wiadezy o rzekomym charakterze
tego przerostu. Badaniem elektromiograficznym i histopatologicznym
stwierdzono w miesniach zmiany o typie uszkodzenia pierwotnie mie$nio-
wego. Zwraca uwage wyjagtkowy stopien mnasilenia zmian bioelek-
trycznych, tak ze zapis wysitkowy (ryc. 1) mial charakter pozornie
ubogiego, ktory jednak byl i tak nieproporcjonalnie bogaty w sto-
sunku do $ladu zachowanego skurczu. W obrazie histopatologicznym wi-
doczna jest duza liczba wiokien ulegltych martwicy i fagocytozie w obre-
bie mie$nia mostkowo-sutkowo-obojczykowego. Nasuwa sie przypuszcze-
nie, ze pozostaje to w zwigzku z nadmiernym przecigzeniem czynnoscio-
wym tego miesnia, jako jednego czynnego mies$nia szyi. Pole zaniklych
widkien widoczne obok typowych zmian dystroficznych w przeponie
odpowiada raczej zanikowi neurogennemu, trudno bowiem przypuszczac,
zeby proces dystroficzny doprowadzil do powstania rozleglego pola
jednorodnie zaniklych wildkien miesniowych. Brak jest nadto w tym
obszarze wyraznego rozrostu tkanki lacznej w endomysium. Jak wynika
z literatury, podobne zmiany sg spotykane w dystrofii, np. O’Brien
(1962) opisuje analogiczny obraz w miesniu brzuchatym tydki w bada-
nym sekcyjnie przypadku dystrofii. Przy zalozeniu neurogennego pocho-
dzenia zaniku mieénia przepony interesujgca bylaby préba ustalenia
poziomu uszkodzenia obwodowego neuronu ruchowego w tym przy-
padku. W zasadzie charakter zmian w mie$niach nie moze stanowi¢
podstawy do rozpoznania poziomu uszkodzenia, jednak duzy obszar jed-
nolicie zaniklych wiékien, przy braku wlékien zachowanych, odpowiadaé
by mogl raczej uszkodzeniu wzglednie obwodowej czesci, np. nerwu
wewnatrzmie$niowego (oczywiscie mie mozna wylgczyé bardziej kisob-
nego uszkodzenia).

PODSUMOWANIE

Analiza przedstawionego przypadku, poza potwierdzeniem dobrze
znanych faktow, pozwala na ustosunkowanie sie do pewnych spornych
zagadnien anatomo-klinicznych. Potwierdzeniem znanych obserwacji byt
charakter i rozleglo$¢ procesu chorobowego w miesniach poprzecznie
prazkowanych oraz obecnos$¢é zmian w kosciach diugich. W zakresie
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obrazu morfologicznego miesni jedyng watpliwosé budzila obecnosé
rozlegtego pola zaniklych wildkien miesniowych w przeponie. Mechanizm
powstania tej zmiany nie jest jasny, niemniej przypuszczenie, ze jest ona
zwigzana z uszkodzeniem merwu obwodowego w jego odcinku wewngtrz-
miegsniowym, nie moze byé¢ chyba odrzucone. Jezeli chodzi o zajecie
mies$nia sercowego, to przypadek nasz zdaje sie wskazywaé, ze na cha-
rakterystyczny dla postaci Duchenne’a obraz ekg (by¢é moze o charak-
terze wrodzonym) moga nakladaé sie zmiany wynikajgce z postepujgcego
procesu chorobowego, prowadzgcego w zaawansowanym okresie do po-
wstania rozlegltych blizn lgczno-tkankowych. Mimo nieswoistosci zmian
w miesniowce gladkiej przewodu pokarmowego, nasilenie ich wydaje sie
Swiadczy¢, ze proces ten jest przyczynowo zwigzany z chorobg podsta-
wowg. Zmiany histologiczne stwierdzane w innych narzgdach oraz
w osrodkowym ukladzie nerwowym, nie majg, naszym zdaniem, nozolo-
gicznego zwigzku z dystrofia. W odniesieniu do obserwowanych zmian
w obrebie obwodowego ukladu nerwowego, nie mozemy wypowiedzie¢
sie zdecydowanie. Przekraczajg one zmiany spotykane u osobnikéw
zdrowych, nie mozna jednak wylaczyé, ze powstaly one w wyniku
dzialania czynnikéw nieswoistych, np. niedotlenienia.

T. EapxeeBcka-Kynakoscka, V. T'aycmanoBa-IIarpyceBud, 3. l'aBauk, 1. Padanoscka,
II. Cayuxa npm ydactum E. Xeamuuron-Kusnux, B. CrpoumHbcKoi-KyceBoit

IIPOBEPEHHBI HA CEKIMAX CJHIYYAM IIPOTPECCUPVYIOIIEN MBINIEYHOM
JIUCTPODPUNM TUITIA NIOIIEHHA

CocnepxaHue

ABTOpaMM ONMCBHLIBAETCA AayYTONCMIIHBIA CJyd4ail TIPOTPECCHMPYIOLIE MBILLIEYHOM!
ancrpochun tmna HiomweHHa, Cioydait Kacajca MajJb4umga 16-Tu Jiet, KOTOpPbIl yMmep
C cuMOTOMaMyu OPOHXOIIHEBMOHMM M JIeBO-IKEJYAOYKOBOI HEAOCTATOYHOCTM KPOBO-
obpamennusa. IlocpeACTBOM aHATOMO- M TMCTOIIATOJOIMYECKOro MCClefoBaHMsA OOHApy-
JKEHO Haauume WU3MEHEHMII B CepjAedyHoy wmbiuie (camble OoablumMe wu3MeHEeHUA
KacaJuchb JIeBOro zKeJyjouKa, MeHbllye — IMPaBOro; B MEXKIKeJIyAO4YKOBOi Iepe-
ropojKke mu3MeHeHMiII He ObLI0), aTpoduA TIJIagKMX MBI KEJIyaKa U KUIIOK
M CYyXKeH)e amamMeTpa IIedYeBO KOCTM IIPM XOPOILIO COXPaHEHHOM KOPKOBOM CJlIOe,
o4YeHb cnabble M3MEHEHUs B LEHTPAJIbHOM HEPBHOM cucTeMme, HeGoJbluMe M3MEeHEHMHA
B nepudepnyecKuX HepBax M OGLUMPHBIE, XapaKTepPHbIe AJIA AMCTPOMUM, U3MEHEHWUA
B MBIIIAX I[10NI€PeYHO-II0JIOCAThIX. ABTOPbI OOCYKJAIOT XapakKTep 3aMe4YeHHBIX
U3MEHEHM B OT/[eJbHBIX OPraHax M TKaHAX, a TaKxkKe OOCYKAAIT BOIPOC aHATOMO-
-KJIMHNYECKMX KOppeadaluit, CcCblIasdACh Ha IPOBEJEHHbIe B CTa C JMIIHMM CJIy4Yaax
RIVMHUYEeCKMe ucciegoBaHusa aucrpocdum [liomeHHa. B oLieHKe M3MEHEHuiI B CcepAale
aBTOPbI BBIJBUATAIOT TIPEAIOJIOZKEHMe, YUTO Ha XapakKTepHbI1 A Buzaa JiomieHHa
o6paz EKI' MoxKeT HaRJIaAbIBATLCA IIPOTPECCUPYIOLMit AMCTpoduyuecKMit Ipouece,
BeAyUMii B JAalleKO IIPOABMHYTOM Ilepuoje OoJie3HM K BO3HMKHOBEHMIO OOIUMPHBIX
COeAVHUTENbHO-TKaHeBbIX pPyO1OB. IT0 MHEHMIO ABTOPOB AMCTPOMUA IIagKMX MbILII]
IMIeBOJla U M3MEHEeHMA B JJMHHBIX KOCTAX NPUYMHHO CBA3aHBI ¢ AucTpodue,
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B TO BpeMs KaK WM3MEHEeHMs B LEHTPAaJbHOV M nepmucepuyeckoil HEPBHOI cucTeMe
MOTYT 3aBMCETL OT JAPYTMX (PaKTOPOB, HAlPUMEp OT TUMIIOKCHMM, I'MCTO-TIaTOJIOrMYecKue
YICCIEIOBAHMUA CKEJIEeTHBIX MBI O0OHAPYKMBAIOT OOIIMPHOCTH BGOJE3HEHHOro NpPO-
1[ecCa; eAMHCTBEHHBLIM AVCKYCCMOHHBIM BOIIPOCOM M3MEHEHWMII B MBIIAX SABJIAJIOCH
Hanmuuue B auachparMe M3MEHEHMII, HAIOMMHAIOUMX HEMPOTeHHYI0 aTpoduio.

H. Jedrzejowska-Kulakowska, I. Hausmanowa-Petrusewicz, Z. Gawlik,
J. Rafatowska, C. Stucka

with collaboration E. Chelmicka-Kizlich, B. Stroinska-Kusiowa

A CASE OF DUCHENNE TYPE OF PROGRESSIVE MUSCULAR DYSTROPHY
VERIFIED BY POSTMORTEM EXAMINATION

Summary

The authors describe an autopsy case of the Duchenne form of progressive
muscular dystrophy (PMD). The case concerned a boy 16 years old, who died
with the symptoms of pneumonia and circularatory insufficiency. In
gross and histopathological examination the following changes have been found:
in the heart muscle (the greatest changes concerned the left heart, less — the
right one; no changes were found in the interventricular septum), atrophy of the
smooth muscles in the stomach and intestine, narrowing of the diameter of the
humerus together with .a well preserved cortical layer, slight changes in the
nervous system, and pronounced changes in the striated muscle characteristic
of dystrophy. The authors describe the character of the changes observed in the
individual organs and tissues and discuss the problem of relation between the
clinical and pathological pictures, referring to the clinical examinations performed
in over 100 cases of Duchenne type of PMD. Concerning the evaluation of changes
in the heart muscle, the authors suggest that the progressive, dystrophic process,
leading in an advanced stage of disease to the formation of scar tissue, can be
superposed over the ECG pattern characteristic of the Duchenne form of PMD.
According to the authors, the atrophy of the smooth muscles of the digestive tract
and the changes in the long bones are the result of dystrophy, whereas the changes
in the nervous system may depend on other factors, e.g. anoxia. Histopathological
examinations of skeletal muscles show the extent of the disease; the only un-
expected finding is the presence of changes in the diaphragm similar to those
observed in neurogenic atrophy.

PISMIENNICTWO

1. Adams R. D, Denny-Brown D., Pearson C. M.: Diseases of Muscle. Hoeber
Medical Book. New York, 1962, 330.

2. Bevans M.: Changes in the musculare of the gastrointestinal tract and in the
myocardium in Progressive Muscular Dystrophy. Arch. Path., 1945, 40, 4,
225—238.

3. Berthrong M., Griffith P.: Ring forms in skeletal muscle. J. Path. Bact., 1961,
82, 2, 287—296.

http://rcin.org.pl



10.
1 42
12.
13.
14.

15.

16.

i

Weryfikacja sekcyjna miodystrofii 85

Bonsett C. A.: Pseudohypertrophic muscular dystrophy. Neurology, 1963, 13, 9,
728—1738.

Bosanquet F. D., Daniel P. M., Parry H. B.: Myopathy: The pathological
changes in intrinsic diseases of muscles. W ”Structure and function of muscle”
Ed. G. W. Bourne, Academic Press. New York, London 1960, III, 321—358.
Eckert H., Kirst R.: Das Herz bei der Dystrophia Musculorum Progressiva. Zbl.
allg. Path., 1966, 109, 264—272.

Friesz J.: Beitrag zur anatomischen Kenntnis der Muskeldystrophie. Dtsch.
Ztsch. Nervenheilk., 1930, 112, 318—326.

Galloro V., Lavitola G.: Pseudoipertrofia del diaframma in un caso di distrofia
muscolare progressiva protopatica (tipo Duchenne — Griesinger). Riv. Anat.
Patol. Oncol., 1960, 17, 6, 831—842.

Hassin G. B.: Histopathology of progressive muscular dystrophy. J. Neuropath.
Exp. Neurol., 1943, 2, 4, 315—327.

Henriksson K. G.: Muskelnervférandringar vid progressiv muskeldystrofi —
Nordisk Medicin, 1960, 63, 289—290.

Holmes G.: On the spinal changes in a case of muscular dystrophy. Rev.
Neurol. Psych., 1908, 6, 137—142.

Jedrzejowska H., Johnson A. G., Woolf A. L.: The intramuscular nerve
endings in muscular dystrophy. Acta Neuropath., 1965, 5, 225—242.

O'Brien M. D.: An infantile muscular dystrophy. Report of a case with
autopsy findings. Guy’s Hospital Reports, 1962, 111, 98—106.

Short J. K.: Congenital muscular dystrophy. Neurology, 1963, 13, 6, 526—529.
Stucka C., Hausmanowa-Petrusewicz I.: Zmiany elektrokardicgraficzne w po-
stepujacej dystrofii miesniowej. Neur. Neurochir. Psych. Pol., 1965, 15, 5,
685—690.

Stroinska-Kusiowa B.: Radiologische Veranderungen der Langen ROhren-
knochen in der Dystrophia Musculorum Progressiva — 8th International
Congress of Neurology, Neuromuscular Diseases, Proceedings, Vienna 5—10.IX.
1965, tom III, 265—269.

Zatuchni I.,, Agerter E. F., Molthan L., Shuman C. R.: The heart in progres-
sive muscular doystrophy. Circulation, 1951, 3, 846—858.

Adres autor6ow: Klinika Neurologiczna AM w Warszawie, ul. Oczki 6.

http://rcin.org.pl



Uwazam za swoOj mily obowigzek przeprosi¢é pana prof, dra Kazimierza Sto-
jatowskiego za to, iz w pracy mej pod tytulem ,,Badania L. K. Glinskiego nad rolg
przedniego plata przysadki mozgowej” (Neuropatologia Polska, 1967, V, 2) napi-
salem, iz II Zjazd Anatomdéw i Anatomopatologéw w Krakowie na wmniosek prof.
dr J. Kowalczykowej przyjat stusznie uchwate, ze charlactwo przysadkowe powinno
nosi¢ nazwe choroby Glinskiego-Simmondsa. Tymczasem prof, dr Kazimierz Sto-
jalowski na tym Zjezdzie w dyskusji nad referatem prof. J. Kowalczykowej
pierwszy wystapil z takim wnioskiem, za co nalezy mu sie¢ wielkie uznanie za
poruszenie tak waznej sprawy. Nieporozumienie moje wyniklo mie z braku wia-
domo$ci o tym fakcie, lecz dlatego, ze w Patologii Polskiej (1952, T. III, str. 305)
wydrukowane sg nastepujgce stowa: ,,Glinski przed Simmondsem opisal chorobe
Simmondsa, ktéra powinna nosi¢é nazwe choroby Glinskiego-Simmondsa”. Sg to
stowa prof. dr J. Kowalczykowej.

16dz, wrzesien 1967 r. E. Herman
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Kierownik: prof. dr med. E. Osetowska

Zespot Neuropatologiczny Centrum Medycyny Dosw. i Klin. PAN w Warszawie
Dyrektor Centrum: prof. dr med. Z. Ruszczewski

Sympozjum Neurochemii w Coimbra (Curia-Coimbra, Portugalia
7—5.VIL.1967) zademonstrowalo wyniki kilkoletniej wspélpracy neuro-
chemikéw i neuropatologéw w dziedzinie lipidoz moézgu. Roéwnolegla
analiza histologiczna i chemiczna tego samego materiatu pozwolitla na po-
glebienie znajomosci patogenezy najbardziej pospolitych postaci lipidoz,
uzasadniajgc zarazem stusznosé niektorych subtelnych neuropatologicz-
nych roéznicowan. Pojawily sie tez proby klasyfikacji lipidoz modzgu
z zastosowaniem nomenklatury wylgcznie neurochemicznej. Poniewaz
pelne materialy Sympozjum nie zostang ogloszone drukiem predzej jak
za rok czy nawet dwa lata, wydaje sie celowe przedstawienie czytelni-
kowi polskiemu dwoch najpeliejszych propozycji klasyfikacyjnych
Svennerholma (1967) oraz Fredricksona (1967) wraz z uwagami dysku-
syjnymi i prébami pelnych korelacji kliniczno-neuropatologicznych, ta-
kimi, jakie wylonily sie¢ w koncowych konferencjach Sympozjum.

Jako wprowadzenie do terminologii Svennerholma przypomne kilka
sumarycznych schematow: budowy sfingolipidéw, podzialu gangliozy-
doéw oraz ich przemiany.

Jeden z bardziej przejrzystych schematéw budowy a zarazem klasy-
fikacji sfingolipidow znajduje sie w pracy Jatzkewitza (1966). (Patrz
nizej).

Klenk (cytowany za Svennerholmem i Souranderem 1966) zakladal
istnienie tylko jednego gangliozydu w moézgu ludzkim. Badania lat na-
stepnych wykazaly, ze gangliozydy stanowig duzg grupe kwasnych gli-
kolipidéw, ktérych wspélnym denominatorem jest kwas neuroaminowy.
Badania Blixa i Odina (1955) wykazaly, ze kwas neuroaminowy powsta-
je przez deacetylacje kwasu sjalowego, znanego jako skladnik wydzie-
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[ A DO ;
H-—C—0H reszty roznych

N-acyl- ‘ o)
fingozyna I
: mlg " H—C—NH / "\ \\ kwasow tluszczowych
czyli |
ceramid CHz_(I)

X

sfingolipidy

X = galactoza — cerebrozyd
X = glukoza — cerebrozyd
X = galaktoza-3-ester siarkowy — estry siarkowe cerebrozydu =

sfingo- = sulfatydy
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lipidy X = glukoza + galactoza +

-+ N-acetyl-galaktozamina +

+ N-acetyl-kwas neuroaminowy —> gangliozydy i ich pochodne
sfingo-
fosfo- X = fosforyl-cholina — sfingomielina.
lipidy

lany przez gruczot $linowy podszczekowy u bydla rogatego. Autorzy ci
otrzymali 29 mg kwasu sjalowego, reklistalizowanego z 0,65 g ganglio-
zydow, stwierdzajac, ze gangliozydy nie zawierajg kwasu neuroamino-
wego, jako komponenty pierwotnej. Od tej pory w literaturze w czesci
prac uzywa sie jeszcze w terminologii chemicznej ,,kwasu neuroamino-
wego”, szczegélnie, jezeli chodzi o popularny skrét ,Nana” (N-acetyl-
-neuroaminic acid). Z drugiej strony Svennerholm, dzielgc swojg grupe
gangliozydow Gl, zawierajgcych cztery czgsteczki cukrow obojetnych,
réznicuje je terminologicznie w zaleznosci od ilosci reszt kwasu sjalo-
wego, na Trisjalogangliozydy (GTI), Disjalogangliozydy (GD), Monosja-
logangliozydy (GM).

»Numeracja” gangliozydéw zostala wprowadzona do literatury lipi-
dow wraz z szerokim zastosowaniem chromatografii cienkowarstwowej
(Svennerholm 1963, Booth i wsp. 1966, Pilz i wsp. 1966, Pewick, McCluer
1965, Ledeen i wsp. 1965, Korey i wsp. 1963, Gonatas, Gonatas 1965).
Pasma gangliozydéw numerowano wedlug szybkosci przesuwania sie
i zdolnosci koncentracji, przy czym dodatkowe smugi w okreslonych
uprzednio pasmach oznaczano literami. Stgd w literaturze przedmiotu
pomiedzy poszczegbélnymi autorami, w zaleznosci od substratu, na ktoé-
rym pracowali, pojawily sie pewne rozbieznosci nomenklaturowe. No-
menklatura Svennerholma znajduje zastosowanie zaréwno w jego wilas-
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nej klasyfikacji, przedstawionej w Coimbra (1967), jak i w klasyfikacji
Fredricksona. Ponadto w dyskusji koncowej liczne glosy przemawiaty
za przyjeciem klasyfikacji Svennerholma, jako ogélnie obowigzujgcej.

Dla pelego zrozumienia uzywanych przez niego symboléw literowych
przedstawiamy ponizej schemat metabolizmu gangliozydéw w mobzgu
ludzkim, wedlug pracy Svennerholm, Sourrander (1966):

Trisjalogangliozydy Disjalogangliozydy Monosjalogangliozydy
Acylsfingozyna-Glu-Gal-GalNac-Gal
GD;b

—> Nana-Nana

Acylsfingozyna(l<1)Glu(4<1)Gal(4<1)GalNac(3«1)Gal

(Z) )

Nana(2—8)Nana Nana

Acylsfingozyna-Glu-Gal-GalNac-Gal

GMl
Nana
Acylsfingozyna-Glu-Gal-GalNac-Gal
GD,a l ’
Nana Nana
Acylsfingozyna-Glu-Gal-GalNac
GD2 | T
Nana-Nana
Acylsfingozyna-Glu-Gal-GalNac
GM2 |
Nana
Acylsfingozyna-Glu-Gal «—————
GD3
Nana-Nana
Acylsfingozyna-Glu-Gal
GM3 I

Nana

Przypominamy, ze Acylsfingozyna odpowiada ceramidowi (por. sche-
mat Jatzkewitza), Glu — oznacza glukoze, gal — galaktoze, galNac —
N-Acetyl-galaktozaming, Nana — kwas N-acetyl-neuroaminowy. W no-
menklaturze stosowanej przez Gonatas i Gonatas (1965) oraz Ledeen
i wsp. (1965), jak rowniez Korey i Stein (1963) oraz Korey i wsp. (1963)
monosjalogangliozyd GM1 jest oznaczony G4, monosjalogangliozyd
GM2 — G5 oraz odpowiednio GM3 — G&.
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Po tych schematycznych ustaleniach terminologicznych przechodze do
przedstawienia pelnej klasyfikacji Svennerholma.

SFINGOLIPIDOZY

I. Glukozylceramidozy

A. Gangliozydozy
1. GM1-gangliozydoza
2. GM2-gangliozydoza
3. GM3-gangliozydoza
B. Glukocerebrozydozy
1. Glukocerebrozydoza dziecigca

2. Glukocerebrozydoza mlodziencza
3. Glukocerebrozydoza dorostych

C. Digalaktozyllipidoza

II. Galaktozylceramidozy
A. Galaktozylcerebrozydoza
B. Sulfatydozy

1. Leukodystrofia metachromatyczna poédzna dziecieca
2. Leukodystrofia metachromatyczna dorostych

ITI. Fosforylceramidozy
A. Lipidozy sfingomielinowe.

Odpowiedniki chemiczne wymienionych postaci latwo jest odnalezé
w schematach przedstawionych uprzednio. Natomiast duzo wigksze
trudnosci nastreczajg odpowiedniki kliniczno-neuropatologiczne. Wynika
to przede wszystkim z faktu, ze przypadkéw badanych neuropatologicz-
nie i klinicznie istniejg setki w opracowaniach kazuistycznych i zbior-
czych, natomiast réwnolegle opracowania chemiczne odnoszg sie do po-
szczegbélnych przypadkéw z wymienionych w nomenklaturze chemicz-
nej grup. Svennerholm, w referacie w Coimbra, nie zadawal sobie trudu
dopasowywania ogoélniejszego, podajac po prostu dla postaci mniej zna-
nych cechy kliniczne i neuropatologiczne przypadkéw badanych przez
siebie. Ponizej, wykorzystujgc charakterystyke Svennerholma, postara-
my sie, tam gdzie to bedzie mozliwe, poda¢ kluczowe pozycje literatury
odpowiednikow neuropatologicznych.

GM1-gangliozydoza charakteryzuje sie klinicznie: pojawieniem sie
objawéw okolo 6. miesigca zycia lub wczesniej. Otoczenie zwraca wtedy
uwage na niespokojne zachowanie dziecka, postepujace ostabienie fizycz-
ne, nastepnie opdéznienie rozwoju psychicznego, zaburzenia w karmieniu
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i ostateczne wyniszczenie fizyczne. Neurologicznie obserwuje sie zabu-
rzenia wzroku wiodgce do catkowitej Slepoty, nadwrazliwosé na dzwieki,
ogniskowe lub uogélnione napady drgawkowe, obserwuje sie takze za-
burzenia napiecia miesniowego. Wspolistniejgca hepato-splenomegalia
zZzwraca wczesSnie uwage na wciggniecie w proces chorobowy przewodu
pokarmowego. Przypadek identyczny byt demonstrowany przez Farkas-
Bargeton (1966) ma V Kongresie Neuropatologow w Ziirichu. Farkas-
Bargeton okreslita te posta¢ lipidozy, jako idiocje amaurotyczng dzie-
ciecg z zajeciem narzagdéw wewnetrznych. Przypadek Bargeton byl we-
ryfikowany chemicznie przez Edgara (1966) i wyniki analizy pozwalajg
z calg pewnoscig zaliczy¢ go do grupy GMIl-gangliozydozy. Farkas-Bar-
geton w swoim doniesieniu podaje réwniez zestawienie przypadkow
publikowanych wczesniej, pod rozmaitymi nazwami, ktére odpowiadaja
neuropatologicznie cechom GMI1-gangliozydozy. Badania laboratoryjne
przyzyciowe tej ‘postaci moga ujawnié: w surowicy krwi — podniesienie
poziomu kwasu sjalowego oraz alfa-2 globulin. Wycinki z dolnego od-
cinka jelita prostego wykazujg $pichrzanie w neuronach splotu pod-
Sluzéwkowego. Chromatografia cienkowarstwowa lipidéw z biopsji moéz-
gowej lub watrobowej pozwala na pewne ustalenie diagnozy. Badanie
neuropatologiczne w przypadku Bargeton-Farkas wykazalo zajecie ca-
lego osrodkowego ukladu nerwowego, przy czym sSpichrzanie dotyczylo
nie tylko meuronéw lecz takze astrocytéow i mikrogleju. Neurony mialy
typowa posta¢ balonowatg. W przewodzie pokarmowym stwierdzono
wakuolizacje komoérek watrobowych oraz nagromadzenie piankowatych
komorek pochodzenia prawdopodobnie retikulo-endotelialnego. Poza tym
zlogi ‘tego samego charakteru wystepowaly w komérkach $ledziony,
w plucach, w kanalikach nerkowych i w jelitach — w tych ostatnich
glownie w neuronach ukladu wegetatywnego. Podstawg rozpoznania
pozostaje analiza biochemiczna, stwierdzajaca, ze nagromadzony lipid
odpowiada gangliozydowi GM]1, czyli ceramido-monosjalyl-N-tetrahexo-
zydowi. Postulowany przez Svennerholma defekt enzymatyczny ma do-
tyczy¢ odpowiednio braku ceramido-N-tetrahexosido-beta-galaktozydazy.
W lipidozie tej wystepujg ,,Membranous Cytoplasmic Bodies” (MBC —-
Terry i wsp. 1963). Ich badanie biochemiczne, przeprowadzone na organel-
lach wyizolowanych (Suzuki i wsp. 1967 a, b), wykazalo odpowiednie
zwigkszenie zawartosci GM1-gangliozydu. Natomiast w watrobie i $le-
dzionie lipid $pichrzany odpowiada gté6wnie hematozydowi (Edgar i wsp.
1965, Edgar 1966), czyli gangliozydowi GM3, wystepujacemu w tych na-
rzadach normalnie. Spichrzane ilosci gangliozydu GM1 byly w narzg-
dach wewnetrznych stosunkowo niewielkie. Przy wyodrebnieniu tej po-
staci lipidozy nalezy podkresli¢é fakt jej wszechstronnego podobienstwa
do klasycznej dzieciecej idiocji amaurotycznej, czyli choroby Tay-
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Sachsa. Podobienstwo to dotyczy zaréwno obrazu klinicznego, jak
i obrazu obserwowanego w badaniu neuropatologicznym. Roéznicowanie
jest mozliwe dopiero przy pomocy metodyki chemicznej i dopiero wtedy
powstaje wyrazna linia graniczna pomiedzy obu jednostkami.

Zabierajagc glos na Sympozjum w Coimbra w dyskusji koncowej, Far-
kas-Bargeton postulowala wprowadzenie i utrzymanie dla tej postaci
nazwy GM1-gangliozydoza. Choroby tej bowiem nie mozna nazwaé¢ ani
gangliozydoza uogoélniong, jak postulowal O’Brian, ani lipidozg neuro-
wisceralng, jak 'to proponowal Landing (O’Brian i Landing cytowani za
Farkas-Bargeton), wiasnie dlatego, ze cialo $pichrzane w narzgdach we-
wnetrznych jest gléwnie mukopolysacharydem. Z drugiej strony, nie-
wielkie ilosci gangliozydu spotyka sie takze w postaciach klasycznych
choroby Tay-Sachsa w narzgdach wewnetrznych. Wprowadzenie termi-
nu (rozpoznania) GMI1-gangliozydoza zapobiegnie wszelkim mozliwym
nieporozumieniom nomenklaturowym.

GM2-gangliozydoza odpowiada klasycznej postaci choroby Tay-Sachsa
o znanych cechach klinicznych i neuropatologicznych (Volk 1964).
Diagnoza ro6znicowa z postacig poprzednia moze byé oparta tylko na
stwierdzeniu metodami chemicznymi akumulacji GMz2-gangliozydu,
czyli ceramidomonosjalyl-N-trihexosidu w neuronach oraz w niewiel-
kim wzmozeniu tegoz gangliozydu (w niektérych przypadkach) w watro-
bie i $ledzionie. Przypuszczalny defekt enzymatyczny dotyczy braku
ceramido-N-trihexozydo-beta-galactozaminidazy. Nagromadzenie GM2-
-gangliodyzu w organellach MBC bylo stwierdzone w badaniach Sa-
muels i wsp. (1963). Anmaliza chemiczna MBC w GMil-gangliozydozie
i GM2-gangliozydozie zostala ostatnio przeprowadzona na nowo przez
Suzuki i wsp. (1967 b).

GM3-gangliozydoza okreslona jest przez Svennerholma jako ganglio-
zydoza meurowisceralna. Nie jest to chyba zbyt szczesliwy odpowiednik,
ze wzgledu na te same momenty, jakie podniosta w dyskusji Farkas-
Bargeton przy GMl-gangliozydozie (patrz wyzej). Pozycja tej ganglio-
zydozy GMB jest jeszcze klasyfikacyjnie watla, poniewaz, jak to pod-
kresla sam Svennerholm, oparta jest na analizie chemicznej tylko jed-
nego przypadku, ogloszonego w literaturze przez Jorgensena i wsp.
(1964), jako choroby Niemann-Picka ze $pichrzaniem mneuronalnym
kwasnych glikolipidéw. Charakterystyke tej dotychczas unikalnej jed-
nostki podajemy za Svennerholmem. Obraz kliniczny obejmuje: powiek-
szenie $ledziony widoczne w wieku okoto 6 miesiecy; rozwéj psycho-
fizyczny miezaklécony prawie do konca 1 roku zycia, nastepnie nasila-
jace sie wstrzymanie rozwoju. Zaburzenia wzroku, bez catkowitej Sle-
poty. Wzmozone napiecie mie$niowe i wzmozone odruchy. Wzglednie
widoczne powiekszenie wezléw chlonnych. W badaniach laboratoryjnych
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mozna stwierdzi¢ obecnosé komoérek piankowatych w punkeji ze szpiku
kostnego oraz w biopsyjnych wycinkach z weztéw chlonnych. Komorki te
zawierajg ziarnistosci, ktérych z jednej strony PAS-dodatnie zabarwie-
nie (por. Svennerholm i Sourrander 1966) z drugiej rozpuszczalnosé
w mieszance chloroformu i metanolu sugerujg sklad zblizony do gluko-
zyl-ceramidéw. W badaniu biochemicznym stwierdza sie nagromadzenie
GM3-gangliozydu (ceramido-monosjaollactosidu) i GM2 gangliozydu
w mozgu, obok ceramido-laktozydu. W narzadach wewnetrznych wzmo-
zona zawartos¢ tych gangliozydow jest tylko przewidywana, ale nie
potwierdzona. Jako zaburzenie enzymatyczne, Svennerholm postuluj2
niedobér: ceramido-lactozydo-beta-galaktozydazy.

B. Glukozylcerebrozydozy odpowiadajag chorobie Gau-
chera. Trzy postaci: dziecieca, mlodziencza i dorosta maja na ogé! znany
obraz kliniczny i patologiczny, sumaryczne zebranie danych na ten te-
mat czytelnik znajdzie w monografiach lipidoz, pochodzacych z poprzed-
nich sympozjow (Aronson, Volk 1962, oraz van Bogaert, Cumings, Lo-
wenthal 1957), jak rowniez w opracowaniu Flejschmajera (1960). Na
podkreslenie aktualne zastuguje natomiast fakt, ze te trzy postaci, dzie-
dziczgce sie autosomalnie i recesywnie, nie wykazujag pomiedzy sobg
pokrewienstwa genetycznego w postaci form przejSciowych w jednej
i tej samej rodzinie. Z klasyfikacji Svennerholma warto natomiast przy-
toczy¢ dokladng charakterystyke biochemiczng odnosnych form klinicz-
nych. Glukozylcerebrozydoza dziecieca, czyli dziecieca choroba Gauche-
ra, cechuje si¢ biochemicznie: obecnoscia w modzgu glukozylcerebrozy-
doéw i wzmozong koncentracje ceramido-laktozydéw oraz monosialo-
gangliozydow. W sledzionie, w weztach chtonnych i w szpiku kostnym wy-
stepuja glukocerebrozydy, w 'duzych ilosciach; umiarkowang ich zawar-
tos¢ stwierdza sie w watrobie i w plucach, natomiast w plucach uderza
duza zawartos¢ fosfatidylcholiny. Analiza glukozylcerebrozydéw w moz-
gu wskazuje na to, ze prekursorami ich byly gangliozydy. Natomiast
w komorkach ukiadu retikulo-endotelialnego prekursoremi glukozylce-
rebrozydéw mogg by¢ ceramido-oligosacharydy. Defekt enzymatyczny
ma polegaé¢ na obnizonej aktywnosci glikolipidobeta-glukozydazy. W glu-
kozylcerebrozydozie mlodzienczej — mlodzienczej postaci choroby Gau-
chera, zwiekszenie zawartosci glukozylcerebrozydéow stwierdza sie w $le-
dzionie, w wezlach chtonnych i w szpiku kostnym. Natomiast mie stwier-
dza sie ich w mézgu, ktéory wykazuje poza tym normalny poziom i sktad
gangliozydow. Defekt enzymatyczny jest taki sam, jak w postaci dzie-
ciecej. W postaci wystepujgcej u dorostych, glukozylcerebrozydy spoty-
ka sie w duzym nagromadzeniu w $ledzionie i w wezlach chtonnych.
Obnizenie czynnosci enzymatycznej, jak w formach poprzednich. Po-
wstawanie glukocerebrozydéw z gangliozydéw oraz enzymatyczny blok
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wystepujacy w chorobie Gauchera, Svennerholm przedstawia przy po-
mocy nastepujgcego schematu (Svennerholm, Sourander 1966):

N GM1 Ceramid-glukoza-galaktoza-NAc-galaktozamina-galaktoza

|
l Nana enzym beta-galaktozydaza
GM2 Ceramid-glukoza-galaktoza-NAc-galaktozamina

|
l Nana enzym: beta-heksozaminidaza
GM3 Ceramid-glukoza-galaktoza

l Na[na enzym: neuraminidaza
Ceramid-glukoza-galaktoza
enzym: beta-galaktozydaza
Ceramid-glukoza
enzym: beta-glukozydaza
Ceramid.

W wyniku zahamowania poszczegélnych czlonéw tego rozpadu w choro-
bie Gauchera mozna sie spotka¢ takze ze wzmozong iloscig gangliozydow
GM2 i GM3, obok wystepujgcego w niej réwniez wzmozenia ceramido-
-laktozy.

C. Digalaktozyllipidoza odpowiada postaci znanej z lite-
ratury, jako choroba Fabry’ego. Inne nazwy tej samej jednostki to
angiokeratoma corporis diffusum universale oraz wprowadzona ostatnio:
lipidosis distopica (Rahman, Lindenberg 1963, Frangois 1967, Frances-
chetti, Franceschetti 1967). Choroba wystepuje u chlopcéow, przekazywa-
na recesywnie przez jeden z x-chromosomoéw (sex-linked). Biochemicznie
stwierdza sie nagromadzenie w wielu narzadach, przede wszystkim jed-
nak w nerkach ceramidodiheksozydu, prawdopodobnie ceramido-diga-
laktozydu i ceramido-triheksozydu. Blok enzymatyczny dotyczy obni-
zonej aktywnosci ceramidotriheksozydo-beta-galaktozydazy.

II. Galaktozylceramidozy

A. Galaktozylcerebrozydoza, czyli choroba Krabbego.
Ta leukodystrofia, pomimo wszelkich dotychczasowych postepéw neuro-
chemii (Austin 1963, Austin 1966, Sourander i wsp. 1962, Sourander
i wsp. 1966) w dziedzinie leukodystrofii, pozostaje oporna i nie ujawnia
istoty swego zaburzenia. W roku 1963 Svennerholm pisal o chorobie
Krabbego: ,, The primary disorder in Krabbe’s disease is more obscure
than ever before”. W swojej ostatniej klasyfikacji dodaje: choroba Krab-
bego mie jest prawdziwg sfingolipidozg lecz galaktozylcerebrozydoza.
Galaktozylcerebrozydy sa fagocytowane przez komorki epitelioidalne.
Miejsce jej w tym rozdziale klasyfikacji lipidoz moézgu jest dotychczas
tylko prowizoryczne.
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B. Sulfatydozy. 1. Posta¢ pézno dziecigca leukodystrofii me-
tachromatycznej. 2. Leukodystrofia metachromatyczna wystepujaca
u dorostych. Obie postaci sg dobrze znane w literaturze neuropatologicz-
nej i stosunkowo czesto pojawiajg si¢ w opracowaniach kazuistycznych.
Ponizej podajemy kilka pozycji ostatnich, zawierajgcych zarazem pelng
bibliografie sulfatydoz (Helmstaedt 1963, Sourrander, Svennerholm 1962,
Hollander 1964 i Holldnder i Pilz 1964, Bargeton 1963, Svennerholm
1963, Grégoire i wsp. 1966). Na wyrdznienie zastuguja pozycje, w kto-
rych autorem i wspétautorem jest Svennerholm, poniewaz zawierajg
one przestanki do obecnych klasyfikacyjnych podsumowan. Pozycja
ostatnia, Grégoire i wsp., dotyczy badan w mikroskopie elektronowym
i organelli metachromatycznych, ktore autorzy uwazajg za charaktery-
styczne dla tej lipidozy. Biochemicznie jednostka cechuje sie nagroma-
dzeniem estrow siarkowych cerebrozydéw w ukladzie nerwowym (takze
obwodowym) i w nerkach. Rzadziej i w mniejszej ilosci spotyka sie je
w tkance watrobowej. Defekt enzymatyczny dotyczy wybitnego obni-
zenia czynnosci cerebrozyd-sulfato-sulfatazy. W badaniach przyzyciowych
stwierdza sie w osadzie w moczu nagromadzenie srodkomorkowe i poza-
komorkowe materialu barwigcego sie brgzowo kwasnym fioletem kre-
zylu (Austin 1957). Roéwnoczesnie obnizona jest w moczu aktywnosé
enzymu sulfatazy arylowej (Austin 1966). Posta¢ wystepujgca u doro-
stych rézni sie gléwnie klinikg i neuropatologicznym obrazem mézgu.
Diagnoza biochemiczna pozostaje podobna, niemniej nie sg znane formy
przejsciowe pomiedzy obu postaciami.

W dyskusji koncowej nad klasyfikacja Svennerholma wysuwano przy-
puszczenie, ze by¢ moze ,informacja genetyczna” dla obu postaci okres-
lona jest dwoma czynnikami warunkujgcymi zaréwno blgd metabolicz-
ny, jak i czas jego wystepowania.

III. Phosphorylceramidozy

A. Lipidozy sfingomielinowe. Odpowiadajg one réznym
postaciom choroby Niemann-Picka. Znowu, jak w przypadku leukody-
strofii metachromatycznej, ograniczymy sie do podania kilku ostatnich
pozycji piSmiennictwa, w ktéorych mozna znalezé pelng neuropatologicz-
ng literature przedmiotu (Norman i wsp. 1966, Norman i wsp. 1967,
van Bogaert 1962). Biochemicznie wszystkie postaci cechujg sie nagro-
madzeniem w ukladzie siateczkowo-$rodblonkowym sfingomieliny obok
wzmozonych ilosci glicerofosfolipidow i cholesterolu. W moézgu zwiegksza
sie poziom sfingomieliny w korze, mogg tez nieco powiekszy¢ sie iloscio-
wo gangliozydy, nie wystepujg jednak ich postaci anormalne. Postulo-
wany defekt enzymatyczny ma dotyczyé obnizonej aktywnosci specy-
ficznej sfingomielino-lipazy.
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Klasyfikacja Fredricksona przedstawia sie nastepujgco:
NEUROLIPIDOZY:

I. Glikosfingolipidozy
A. Gangliozydoza (rodzinna idiocja amaurotyczna)
1. GM2-Gangliozydoza (choroba Tay-Sachsa)
2. GM1-Gangliozydoza (gangliozydoza uogolniona)
B. Ceramido triheksozydoza (choroba Fabry’ego)
C. Cerebrozydo-sulfatydoza (leukodystrofia metachroma-
tyczna)
D. Glukocerebrozydoza (choroba Gauchera)
1. Posta¢ meuropatyczna
2. Postaé¢ przewlekta (u dorostych)

II. Sfingomielinozy (choroba Niemann-Picka)
Grupa A. z obnizonym poziomem sfingomielinazy
Grupa B. z normalnym poziomem sfingomielinazy.

Klasyfikacja na te dwie podgrupy jest traktowana przez autora jako
prowizoryczna, bo aczkolwiek stwierdzil on réznice w poziomie sfingo-
mielinazy, nie jest to jeszcze poparte dostateczng iloscig przebadanych
przypadkow.

III. Grupa lipidoz mniej polarnych
A. Choroba Refsuma
B. Choroba Wolmana

IV. Hypolipoproteinemia
A. Abetalipoproteinemia
B. Alfa lipoproteiny deficytowe
V. Inne (mozliwe) neurolipidozy
1. GD3-Gangliozydoza (wrodzona idiocja amaurotyczna)
2. Choroba Battena (idiotia amaurotica juvenilis)

3. Mlodziencza posta¢ choroby Gauchera
4. Lipidoza cefalinowa.

Grupa I i II znajduje swoje odpowiedniki mniej lub bardziej dokladne
w klasyfikacji Svennerholma. W grupie III znajdujg sie dwie choroby
mniej znane, przez Svennerholma pominiete. Choroba Refsuma, opisa-
na przez niego po raz pierwszy w roku 1945, nosi nazwe kliniczng Here-
dopathia Ataxica Polyneuritiformis, okreslajgca jej podstawowe objawy.
Dziedziczy sie autosomalnie recesywnie (Refsum 1960). Biochemicznie
eechuje jg uszkodzenie przemiany kwasow tluszczowych, przy czym nie
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ma danych pozwalajacych rozstrzygnaé, czy ,,blgd” metabolizmu doty-
czy S$pichrzania kwasu nieprawidlowego, czy zahamowania lancucha
przemian prawidlowych (Nevin i wsp. 1967). Zmiany w osrodkowym
ukladzie nerwowym towarzyszace chorobie Refsuma oraz zwigzki pato-
genetyczne ze stwierdzonym podwyzszeniem poziomu kwasu fytanowego
(? phytanic acid) byly przedmiotem doniesien specjalnych Lowenthala
i wsp. (1967) oraz Stokkego (1967).

Choroba Wolmana — uogélniona ksantomatoza ze zwapnieniami nad-
nerczy — jest chorobg ukladowa, w ktérej mieszanina tréjglicerydéw
i cholesterolu odklada sie w narzadach: $ledzionie, watrobie, grasicy,
w szpiku kostnym i w nadnerczach. Autor, M. Wolman, demonstrowat
w Coimbra przypadek niemowlecia trzymiesiecznego z zajeciem i $pich-
rzaniem w neuronach i gleju osrodkowego ukladu nerwowego (1967).
W grupie 1V: Abetalipoproteinemia jest chorobg dziedziczng, wystepu-
jaca recesywnie. W plazmie stwierdza sie brak beta-lipoproteinu, obok
obnizonego poziomu cholesterolu, fosfolipidow, triglicerydéw i rozpusz-
czalnych w tluszczach witamin. Ataksja, retinitis pigmentosa, zmiany
w ksztalcie erytrocytéw, neuropatia obwodowa skladajg sie na obraz
zwany zespolem Bassen-Kornzweiga (Schwartz 1963, Farquar i Ways
1966). Niedobor lipoprotein alfa, czyli choroba Tangier (wyspa Tangier,
w zatoce Chesapeake przy brzegach Wirginii — Fredrickson i Altrocchi
1962) jest rowniez chorobg dziedziczong recesywnie. Obok braku pasma
alfa-lipoproteinu w elektroproteinogramie, stwierdza sie podniesienie
poziomu cholesterolu i jego $pichrzanie w migdatkach, watrobie, szpiku
kostnym. Zajecie obwodowego ukladu nerwowego bylo opisywane ostat-
nio przez Engela i wsp. 1967. Pozostale pozycje jednostkowe w klasyfi-
kacji Fredricksona sg na ogoét znane. Lipidoza cefalinowa byla opisana
przez Baara i dyskutowana dosé¢ obszernie na sympozjum lipidoz w Ant-
werpii (Baar 1957).

Poréwnanie obu klasyfikacji wypada wyraznie na korzy$é Svenner-
holma, co zresztg podkreslono rowniez dos¢ wyraznie w ‘dyskusji konco-
wej na Sympozjum. Klasyfikacja Svennerholma ma jednolitg, chemiczng
podstawe klasyfikacyjng i ogranicza sie do tych jednostek chcrobowych,
ktére przy pomocy chemicznych kryteriow mogg byé¢ zidentyfikowane
i wyréznicowane. Klasyfikacja Fredricksona jest w duzej mierze spisem
jednostek chorobowych o niejednakowej pozycji nozologicznej, czesto
jeszcze nie w pelni scharakteryzowanych. W obu klasyfikacjach zazna-
cza sig upodobanie osobiste autoréw do pewnych grup chorobowych, be-
dacych przedmiotem ich specjalnych opracowan. W klasyfikacji Sven-
nerholma sg to przede wszystkim gangliozydozy. Fredrickson podkresla
swoje zainteresowanie rzadko spotykanymi postaciami zaburzen prze-
miany lipidowej, w ktérych literaturze jego nazwisko jest specjalnie
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reprezentowane (Fredrickson 1966). W obu klasyfikacjach uderza brak
danych dotyczacych charakterystyki grupy ostatniej u Fredricksona,
a pominietej catkowicie przez Svennerholma. Mam tu na mysli dobrze
znane neuropatologom postaci idiocji amaurotycznej poézno-dzieciecej,
mlodzienczej i wystepujacej u dorostych. Istotnie, blizsze zapoznanie sie
z literatura lat ostatnich, zaréwno w pozycjach juz cytowanych wyzej,
jak i zestawionych dalej, pozwala stwierdzi¢ brak uchwytnych zmian
w obrazie gangliozydéw i odrebnosé chemiczng tych postaci od ganglio-
zydoz GM1, GM2, GM3, a takze innych lipidoz juz okreslonych (Gona-
tas i wsp. 1963, Kristensson i wsp. 1965, Perbell 1967, Allegranza 1956
i 1967, Borri i wsp. 1967, Volk i wsp. 1964). Fakt ten zostal bardzo mocno
podniesiony w zamknieciu dyskusji sympozjum przez van Bogaerta.

Pozwole sobie zakonczy¢ ten przeglad obszernym cytatem z jego wy-
powiedzi koncowej: ,Synteza koncowa tego colloquium, zawdzieczajg-
cego calag swojg Swietnos¢ biochemikom i patologom-mikroskopistom
elektronowym, nie powinna w zasadzie naleze¢ do klasycznego neuro-
patologa, wywodzacego si¢ ponadto z formacji klinicznej. Jestesmy
sktonni: klinicy$ci i meuropatolodzy, ograniczy¢ rozpoznanie lipidoz do
tych jednostek, w ktorych substancja $pichrzana i deficyt enzymatyczny
zostaly okreslone. Ale nie mozemy sie powstrzymaé¢ od pewnego we-
wnetrznego protestu. Oto jego powody: istnieje wiele chorob, w ktorych
my, neuropatolodzy, widzimy nagromadzenie ciala $pichrzanego, a w kto-
rych biochemicy nie mogli dotad zidentyfikowaé¢ natury chemicznej tego
produktu ani natury zaburzenia enzymatycznego. Istniejg inne zjawiska
chorobowe, ktore kazecie nam nazywaé lipidozami $pichrzajacymi, a my
nie znajdujemy w mnich $ladu $pichrzania w neuronach. Z pewnoscig
istniejg lipidozy, w ktérych S$pichrzanie odbywa si¢ poza moézgiem,
a zmiany w moézgu sg reperkusjag zmian w innych narzgdach. Zachodzi
pytanie, czy do tych jednostek ma mie¢ takze zastosowanie rozpoznanie
lipidoz moézgu. Ale poddajemy sie i przyjmujemy nowe definicje i wy-
nikajace z nich nowe przegrupowania klasyfikacyjne, tam gdzie badanie
biochemiczne zdolalo okresli¢ nature produktu. To czego nam brakuje,
to dokladniejszej charakterystyki odpowiednikéw klinicznych i neuro-
patologicznych, wlasciwego profilu klinicznego, ktory zostal potrakto-
wany w doniesieniach gléwnych dos¢ sumarycznie. Ot6z diagnostyka ta
i wytyczenie drogi waszym poszukiwaniom nalezy do nas, do nas réow-
niez nalezy $ledzenie zawilosci genetycznych, ktére wtornie przyciggajg
waszg uwage na przedmiot badania”...

Wypowiedz van Bogaerta konczy sie istotnym wezwaniem do zacies-
nienia wspolpracy klinicystéw, neuropatologéw i biochemikéw, przede
wszystkim wezwaniem o opracowanie jak najpelniejszych wskazéwek
co do zbierania, konserwowania i przygotowywania materialu do bada-
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nia, nadto podkresleniem koniecznosci wypracowania informacji o kon-
takcie wzajemnym z klinikami placéwek biochemicznych, przygotowa-
nych do podjecia badan specjalnych na aparaturze i z przygotowaniem,
ktéorym nie rozporzadzajag mniejsze zaklady naukowe.

Ostateczne zamkniecie obrad zakonczylo sie przyjeciem klasyfikacji
Svennerholma, jako obecnie obowigzujgcej, z zaleceniem mozliwie $cis-
lejszego dopracowania postaci klinicznych i najistotniejszych zmian neu-
ropatologicznych dla ustalen biochemicznych, opartych na pojedynczych
przypadkach.

9. OcarToBcKa
HOBBIE KJIACCUPUKAIINNA JIUIINITO30B MO3TA
CoxzepxaHue

Ha 6a3uce marepuanoB II Cumnosmona Junmpozoe Mosra Coimbra-Curia, 8—15
uona 1967, aBTOP NMPOM3BOAUT TIUIATENbHBIA 0030p ABYX KOMINIEKCHBIX KJjaccucu-
Kaumii, KOTOpble Ha cuMIO3MoHe npeacraBuau L. Svennerholm u D. S. Fredrickson.

JiA MOJBLCKOTO YMTATENA aBTOP B KPAaTKOM IIPEAMCIOBUM TIPUIIOMHMJI XUMMUUEC-
KYI0 KJaaccuMKanuioo, HOMEHKJATYPy JAMIMA030B, a TaKiKe TpeAcTaBuy ob3op Goiee
BaXKHbIX TPYAOB 9TOi OTPacay, Ha KOTOPbIX 0a3uMpoBajoCh mNpejJiaraeMble KJaacCu-
dukauuu. IIpeacraBieHbl ObUIM TaKKe B 3HAYMTENLHOM COKpAIL[eHMM CaMble WH-
TepPecHble BBLICKA3bIBAHMA OKOHYATEJHLHOTO MEePMoja NPEeHMii Ha CUMIIO3MOHE, a TaKkKe
3aMbIKawlee KOHMEPEeHUI0 BBICTYyNJeHMe van Bogaerta, B KOTOpDOM OH COBETOBAaJ
YKPEenuTh COTPYAHMYECTBO MEXKAY KJIMHMLMCTAMM HEBPOIATOJIOTaMy ¥ HEBPOXUMM-
kKamn. Kanacendurammu Svennerholma u Fredricksona aBTOp npeacraBuy B MHTEP-
TpeTauMM OroBapMBalOIEil MX NPaKTUYECKOe NPMUMEHEeHMe, a TaKKe MX HEeJ0CTaTKU
C TOYKM 3PeHMs HEBPONATOJOIMYECKMKX Ppa3felioB KJACCHYECKMX JUMNUAO030B MO3ra.

E. Osetowska
NEW CLASSIFICATIONS OF THE CEREBRAL LIPIDOSES
Summary

Basing on the materials of the IInd Symposium on Cerebral Lipidosesin Coim-
bra-Curia, July 8—15, 1967, the writer reviews the most complete classifications
presented at the symposium by L. Svennerholm and by D. S. Fredrickson. For
Polish readers, a brief survey of the chemical basis and nomenclature of cerebral
lipidoses and of the more important literature on this subject is given. The final
discussion at the symposium and the appeal by van Bogaert for closer coopera-
tion between clinicans, neuropathologists and neurochemists are summarized. The
classifications of Svennerholm and Fredrickson are discussed from the standpoint
of their practical application and their disadvantages from the stnadpoint of
classic neuropathologic classifications of the cerebral lipidoses.
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NEUROPATOLOGIA W SWIECIE I W KRAJU

KRONIKA WYDARZEN

W dniach 19—21 maja 1967 odbyly sie w Kopenhadze:

1. Posiedzenie przygotowawcze do kongresu neuropatologéw w roku 1969.

2. Posiedzenie konstytuujgce International Society of Neuropathology.

3. Posiedzenie Problem-Comission of Neuropathology, World Federation of
Neurology.

Ad 1. VI Miedzynarodowy Kongres Neuropatologéw odbedzie sie w roku 1969,
w dniach 24—29 sierpnia w Kopenhadze. Prezydentem Kongresu bedzie prof. dr
Erna Christensen, sekretarzem — dr Miiller.

Tematyka kongresu: Wplyw fizyko-chemicznych czynnikéw otoczenia na osrod-
kowy uklad nerwowy.

Biologia i patologia gleju centralnego.

Patologia osrodkowego ukladu nerwowego i zakon:zen nerwowych.

Patogeneza infekcji wirusowych powolnych (Slow viruses). !

Wolne doniesienia.

W nr biez. ,Neuropatologii Polskiej” ‘czytelnicy otrzymuja tematyke kongre-
sowa sformulowang w oryginalnym brzmieniu po angielsku wg ostatecznych usta-
len nadestanych przez prof. Christensen.

Ad 2. Zostal rozwigzany tymczasowy Steering Committee, powolany w roku
1965 w Zirichu dla ostatecznego opracowania statutu i regulaminu. Przyjeto
poprawki do statutu i regulaminu i powolano I Zarzad Gléwny International
Society of Neuropathology. Prezydentem I.S.N. zostal przez aklamacje wybrany
prof. dr Ludo van Bogaert, generalnym sekretarzem prof. dr Mc.Menemey.

Ad. 3. Problem Comission of Neuropathology pozostaje utrzymana w ramach
World Federation of Neurology, jako grupa lgcznikowa pomiedzy W.F.N. i Inter-
national Society of Neuropathology. Czasopismo , Acta Neuropathologica” pozo-
stajagc organem Problem-Comission, bedzie pelnié role czasopisma informacyjnego
takze dla I.S.N. Sekretarzem Grupy pozostaje prof. Seitelberger az do kongresu
1969, po czym mna sekretarza przewidziany jest prof. dr N. Grcevic (Jugostawia).
Polska reprezentowana jest we wladzach International Society of Neuropathology
(Credential Committee) oraz w Problem-Commission of Neuropathology przez
nizej podpisang.

W dniach 7—15 lipca 1967 odbylo sie¢ w Portugalii (Coimbra-Curia) II Sympo-
zjum Lipidoz Mozgu, organizowane przez Swiatowa Federacje Neurologii. W dniach
7—11 lipca konferencje mialy charakter wielotematycznego przegladu postepow
aeurochemii w ostatnich latach i tworzyly tzw. Summer School of Neurochemistry
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(odpowiednik polskich kursokonferencji). W dniach 12—15.VII odbylo sie wlasciwa
Sympozjum Lipidoz Mézgu. Jego najwazniejsze wyniki w postaci nowych propo-
zycji klasyfikacyjnych omowione sa szczegélowo w pracy ogloszonej w tym nu-
merze , N.P.” pt.; Nowe klasyfikacje lipidoz modzgu.

KRONIKA KRAJOWA

Uchwalg z dn. 13.V1.1967 Sekretariat Naukowy Polskiej Akademii Nauk wy-
razil zgode na przystgpienie Stowarzyszenia Neuropatologéw Polskich do Inter-
national Society of Neuropathology.

W zwigzku z powolaniem do zycia Centrum Medycyny Do$wiadczalnej i Kii-
niczej PAN, z dniem 1.VII.1967 roku, Zaklad Neuropatologii PAN przestal istnieé¢
jako wyodrebniona pednostka organizacyjna. W ramach Centrum pracownicy daw-
nego Zakladu Neuropatologii znalezli sie¢ w dwoch zespolach problemowych: neu-
ropatologii i neurochemii.

W dniu 12 wrze$nia odbylo sie nadzwyczajne posiedzenie maukowe Stowarzy-
szenia Neuropatologéw Polskich, na ktérym dr Igor Klatzo, z National Institute
of Health, Bethesda, USA wygtlosil w jezyku polskim wyklad pt. ,,Aktualne poglady
na obrzek mozgu w $wietle wlasnych badan”. W dyskusji nad referatem zabierali
glos: prof. dr A. Dowzenko, dr med. J. Dymecki, doc. dr A. Gluszcz, dr med.
L. Iwanowski, lek. med. J. Korthals, lek. med. B. Liwnicz, prof. dr L. Lubinska,
prof. dr E. Osetowska. :

W tym samym dniu odbylo sie posiedzenie Zarzadu Giléwnego Stowarzyszenia,
na ktorym uchwalono wystgpienie do Wydzialu VI PAN z wnioskiem o przekaza-
nie Stowarzyszeniu czasopisma , Neuropatologia Polska”.

W dniu 23.IX.1967 odbylo sie posiedzenie Zarzadu Stowarzyszenia Neuropatolo-
géw Polskich, na ktérym dotychczasowy Przewodniczacy Stowarzyszenia zrezy-
gnowat z dalszego pelnienia tejze funkcji. CzynnoSci przewodniczgcego objal z-ca
przewodniczgcego doc. dr A. Gluszcz.

E. Osetowska
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VI. INTERNATIONAL CONGRESS NEUROPATHOLOGY g

Copenhagen, Denmark
August 24 — 29.1969.

PRELIMINARY SCIENTIFIC PROGRAMME

Monday, 25th. August

9—12,30 a.m.
and

14—17 p.m.
9—12,30 am.
and

14 —17 p.m.

Tuesday, 26th. August

9—12,30 am.
and
14 —17 p.m.

Wednesday, 27th. August

9—12,30 am.
Afternoon free.

Thursday, 28th. August

9—12,30 am.
and
14 —17 p.m.

Friday, 29th. August

9—12,30 am,
and
14—17 p.m.

Influence of environment on the nervour system.

Part a: Chemical influence.
Chairman: Dr. P. Sourander.
Co-chairman: Dr. P. Lampert.
Part b: Physical influence.

Chairman: Dr A, Wolf.
Co-chairman: Dr. H. Shiraki.

Biology and pathology of the central neuroglia.

Chairman: Madame Farkas-Bargeton.
Co-chairman: Dr. C. E. Lumsden,
and Dr. R. L. Friede.

Subtheme: Biclogy of the glial tumours.
Co-chairman: Dr. D. Schiffer,
and Dr. F. C. Stam

Pathology of peripheral nerves and terminal organs.

Chairman: Dr. W. Kriicke.
Co-chairman: Dr. B. K. Thomas,

Pathqgen_esis of slow virus diseases of the central
nervous system.

Chainman: Dr. E. Ose.towska'
Co-chairman: Dr. C. J. Gibbs.
Free communications (tumours).

Chairman: Dr. M. Polak
Co-chairman: Dr. G. Kersting.

Free communications (electronmicroscopy)

Chairman: Dr. J. E. Gruner.
Co-chairman: Dr. Agot Loéken.

Free communications.

Chairman: Dr. G. Macchi. -
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Long communications 20 minutes
Short communications 10 minutes
Discussions 5 minutes

During two lunch pauses and/or perhaps in the evening round table conference

concerning.

1) the teaching of neuropathology.
2) the training of neuropathologists.

Chairman: Dr. P. Daniel,
Dr. W. H. Mc Menemey,
and Dr. M. G. Netsky.

VI. INTERNATIONAL CONGRESS OF NEUROPATHOLOGY
Copenhagen, Denmark
August 24 — 29.1969.

LIST OF ADDRESSES OF CHAIRMEN

Dr. P. Daniel, M.D.
Maudsley Hospital,
Denmark Hill,
London, SE 5,
Great Britain.

Dr. Edith Farkas-Bargeton, M.D.
Hospital St. Vincent-de-Paul,
Laboratoire de Neuropathologie,
74. Avenue Denfert-Rochereau,
Paris XIV e.

France.

Dr. J. E. Gruner, M.D.
Institut National de la Santé
et de la Recherche Médicale,
123, Boulevard de Port Royal,
Paris XIV e.

France.

Dr. W. Kriicke, M.D.
Max-Planck-Institut fiir Hirnforschung
Deutschordenstrasse 46,

6 Frankfurt a. M.-Niederrad

Western Germany.

Dr. M. G. Netsky, M. D.
University of Virginia School
fo Medicine,

Department of Pathology,
Charlottesville,

Va. 22903,

US.A.

Dr. E. Osetowska, M.D.
Neuropathological Institute
Ul. Pasteura 3,

Warszawa 22,

Poland

Dr. M. Polak, M.D.
Fundacion Roux-Ocefa,
Montevideo 81,

3. Piso,

Buenos Aires,
Argentine.

Dr. P. Sourander, M.D.
Patologiska Institutionen,
Sahlgrenska Sjukhuset,
Goteborg SV,

Sweden.

Dr. G. Macchi, M.D.

Clinica delle Malattie Nervose
e Mentali,

Universita di Perugia,

Via E. Dal Pozzo, 95,
Perugia, Italy.

Dr. W. H. Mc Menemey, M.D.
The National Hospitals for
Nervous Diseases,

Queen Square,

London, W.C. 1,

Great Britain,
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Dr. A. Wolf, M.D.
College of Physicians and Surgeons
of Columbia University,

630 West 168th. Street,
New York, N.Y. 10032,
U.S.A.

LIST OF ADDRESSES OF CO-CHAIRMEN

Dr. R. L. Friede, M.D.
Western Reserve University,
2085 Adelbert Road,
Cleveland,

Ohio 44106,

U.S.A.

Dr. C. J. Gibbs, Jr, Ph. D.

National Institute of

Neurological Diseases and Blindness
National Institutes of Health,
Bethesda, MD 20014,

Area Code 301,

U.S.A.

Dr. G. Kersting, M.D.
Institut fiir Neuropathologie
der Universitdt Bonn,
Wilhelmsplatz 7,
Western-Germany.

Dr. P. Lampert, M.D.
Neuropathology Branch,

Armed Forces Institute of Pathology,
‘Washington D.C. 20305,

US.A.

Dr. C. E. Lumsden, M.D.
Department of Pathology,
University of Leeds,
Leeds,

Great Britain.

Dr. Aa. Ch. Loéken, M.D.
Institutt for Patologisk Anatomi,
Rikshospitalet,

Oslo 1,

Norway,

Dr. D. Schiffer, M.D.
Clinica delle Malattie

del Sistema Nervoso,

Della Universitd di Torino,
Torino,

Italy.

Dr. H. Shiraki, M.D.
Institute of Brain Research,
Scholl of Medicine,
University of Tokyo,
Motofuji 1,

Bunkyo-ku,

Tokoyo, Japan.

Dr. F. C. Stam, M.D.
Valeriuskliniek,
Afdeling Psychiatrie,
Amsterdam Z,
Netherlands.

Dr. P. K. Thomas, M.d. F.R.C.P.
University Department of Clinical
Neurology,

The National Hospital,

Queen Square,

London W.C. 1,

Great Britain.
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VI. INTERNATIONAL CONGRESS OF NEUROPATHOLOGY
Copenhagen Denmark — August 24 —29.1969
HONORARY PRESIDENTS:

Prof. L. van Bogaert Prof. W. H. McMenemey
Prof. M. Gozzano Prof. W. Scholz

Prof. W. Haymaker Prof. Y. Uchimura

Prof. St. Kornyey Prof. W. J. C. Verhaart
Prof. G. R. Lafora Prof. A. Weil

President: Dr Erna Christensen — Secretary-General: Dr J. E. Moller, Telephone
(01) 359515 — Neuropathological Lab. — Frederik V.s. Vej 11 — Copenhagen 9.
Circular letter to Regional and National Secretaries and Neuropathological
Societes. .
Dear colleague.

As you have seen from the letter you may have received a few days ago, the
committee of the VI. International Congress of Neuropathology hasnow got accept
from the chairmen and co-chairmen, who were elected at the organization meet-
ing in Copenhagen in May 1967. (Enclosed in the letter you will find a list of the
themes, of the chairmen and co-chairmen with their addresses).
We request you to inform the members of your society of the themes, and we
should also appreciate if you would give the following informations to the
members of your society.
1) Official languages are English, French and German. There will not be any
simultaneous translation.
2) The chairmen and co-chairmen are responsible for the organization of the
papers read at their themes, but all interested are invited to send in papers.
One person is only allowed to contribute one paper.
3) To be able to print the preliminary programme the congress office must have
a. the titles of all reports and communications,
b. the names and addresses of all speakers either directly from the speakers or
from the chairmen before June 1th 1968.
4) Three copies of the abstracts not exceeding 300 words for long reports and 200
words for short communications must be sent directly to the congress office before
Feburuary 15th 1969 to be able to print. One copy will be forwarded to the res-
ponsible chairman, one put in our files and one copy for printing.
5) The manuscripts of the papers for the preceedings, mot exceding 3000 words
for long communications and not exceeding 2000 words for short communications,
have to be delivered to the representative from Excerpta Medica during the
congress.
6) Three lecture rooms will be at our disponsal (one for 500 and two for 250
persons).
7) Projection for film 8 — 16 and 24 mm will be possible.
8) Projection of lentern slides 5 X 5 cm, 8 X 8 em and 8 X 10,5 cm will be possible.
9) At last we request you to inform the congress committee of the mumber of
preliminary programmes you need for distribution to your members before
October 1968,
Thank you in anticipation for your cooperation.

Erna Christensen Jorn Engel Meller
President. Secretary-general.
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Herman: Albert Wojciech Adamkiewicz

Kahl-Kunstetter: Zwapnienia S$rodmozgowe w chorobach naczymowych
madzgu

. Szydlowska: Indeks g ejowy a wystepowame guzow gleJopochodnych w

korze mozgowej czlowieka %

Fidzianska, W. Biczysko: Zmiany ultrastrukburalne w postepu;acej
dystrofii mieéniowej , SR g e L LR o o N S Ve
Jedrzejowska-Kulakowska, I. Hausmanowa-Petrusewicz, Z. Gawlik,
J. Rafatowska, C. Stucka przy wspoéludziale E Chelmickiej-Kizlich
i B. Stroinskiej-Kusiowej: Zweryfikowany sekcyjnie przypadek poste-
pujacej dystrofii miesniowej typu Duchenne’a

Osetowska: Nowe klasyfikacje lipidoz mézgu

miedzynarodowego ruchu neuropatologicznego

COIEP2KAHME

T'epman: Anbbepr Boiiuex AxaMKeBUd . L el

Kans-KyHcrerrep: BHYTPUMMO3roBbie Kanbuncbnxauuu B COCYAMCTBIX 3a-
foneBaHMAX Mo3ra . §o 3 5 : ;

IInpmoBcka: I'TMO3HBIL MHAEKC M IIOABJIEHVE mmonpouasonnux oIy XO0JIeit
B MO3TOBOi1 KOpe 4eJioBeKa

. dunszanbcka, B. Buuucko: anTpaC'rpyx'ryprle U3MEHEeHUs B nporpeccu-

pyMolleil MbILIEYHOI aucTpodum . . .
EnmxkeéBcka-Kynakoscka, . I‘aycmax—xoaa-narpycanm 3 I‘aBme 5{ Pa-
danoscka, L. Cayuka, npu ydactun E. Xeamunga-Kusanx, B. CrpouHb-
cka-Kycéspa: IIpoBepeHHBII Ha CEKLMAX CcJaydail NIPOrpeccuMpyroileil Mbl-
meyHoi aucrpoddmuy Tina JolueHHa . A :
OcaroBcka: HoBble KaaccumuKaumy JUOMAO30B MO3ra .
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Cena zl 25.—

CONTENTS
E. Herman: Albert Wojciech Adamkiewicz . . 1
J. Kahl-Kunstetter: Iniracerebral Calcifications in Vascular Dlseases of 1he
Brain : 11
H. Szydlowska: The G11a1 Index and Occurrence of Gl1a1 Tumors in the
Cerebral Cortex in Man . . iV 43
A. Fidzianska, W. Biczysko: Ultrastructural Changes in Progresswe Musoudar
Dystrophy . bR S RS T e Y R S PR 61

H. Jedrzejowska- Kula.korwska I. Hausmanowa-Petrusewicz, Z. Gawlik,
R. Rafatowska, C. Stucka: with Collaboration E. Chelmicka-Kizlich,
B. Stroinska-Kusiowa: A case of Duchenne Type of Progressive
Muscular Dystrophy Verified by Postmortem Examination . . . 71
E. Osetowska: New Classifications of the Cerebral Lipidoses . . . . 87

WARUNKI PRENUMERATY

Cena prenumeraty krajowej:

poéirocznie — 50.—
rocznie — 100.—

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

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

Czytelnicy indywidualni mogg dokonywaé¢ wplat réwniez na konto PKO
Nr 1-6-100020 — Centrala Kolportazu Prasy i Wydawnictw ,Ruch”, Warszawa,
ul. Wronia 23. ‘

Wszystkie instytucje panstwowe i spoleczne moga zamawiaé prenumerate
wylgcznie za posrednictwem Oddzialow i Delegatur ,,Ruch”.

Prenumerate ze zleceniem wysylki za granice, ktéra jest o 400y drozsza od kra-
jowej, przyjmuje Biuro Kolportazu Wydawnictw Zagranicznych ,Ruch”, War-
szawa, ul. Wronia 23, konto PKO Nr 1-6-100024 tel. 20-46-88.

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

Zakt. Graf. ,, Tamka” Z. 2. Zam. 1124, Pap. ilustr. III kl. 80 g. Bl. Ark. druk. 6,75
Naklad 400 + 40 egz. N-24.
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