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Wady wrodzone rdzenia kregowego zwigzane z zaburzeniem procesu
zamykania cewki nerwowej wykazujg duza, indywidualng zmienno$¢ tak
w obrazie morfologicznym jak i w przebiegu klinicznym. Zaréwno hydro-
myelia, syringomyelia jak inne postacie dysrafii rdzeniowej moga pozo-
sta€ ,,nieme” przez cate zycie (Jacob 1963). Zwykle jednak powodujg wy-
stagpienie zespotu objawdw, ktory pojawia sie i narasta w réznym wieku.
Klasyczna jamistos¢ rdzenia bywa okre$lana jako zesp6t zmian rozwija-
jacych sie na podtozu dysgenetycznym (Jacob) lub jako dysrafia ze skion-
noscig do ewolucji zmian chorobowych (Ostertag 1956). Wielokrotnie
dyskutowano czynniki, ktore sg przyczyng narastania zmian w rdzeniu
obcigzonym wadg rozwojowa. Ostertag podkre$la szczeg6lne znaczenie
nieprawidtowych struktur glejowych, az do tworéw neoplazmatycznych
wiacznie, ktoérych rozrost lub rozpad i bliznowacenie powiekszaja uszko-
dzenie rdzenia. W 1942 roku Staemmler (cyt. wg Tridon) przypuszczat,
ze rozwinieta jamisto$¢ rdzenia wywodzi sie z pierwotnego wodordzenia,
w ktérym przesiekajacy do tkanki ptyn powoduje wtdrne bujanie gleju,
prowadzace do dalszych uszkodzen. Jacob (1963) analizujgc sktonnos¢ do
postepu zmian w syringomyelii wyraza przypuszczenie co do zwigzku tej
sprawy chorobowej z fakomatozami.

Odrebne stanowisko zajgt Netzky (1953), ktéry wysungt naczyniowg
teorie patogenezy jam w rdzeniu, uwazajac, ze sg one skutkiem wrodzo-
nych nieprawidtowosci naczyniowych w obrebie tej struktury. Liczne
obserwacje morfologiczne wskazujace na wade zamykania cewki nerwo-
wej nie pozwalajg jednak na przyjecie tezy, ze ich przyczyng pierwotng
sg wylacznie malformacje naczyniowe. Tym niemniej obserwacje Netz-
ky'ego Kierujg naszag uwage na zagadnienie udziatu elementéw tgczno-
tkankowych, a szczeg6lnie naczyh w ksztaltowaniu zmian przy niepra-
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widlowym pierwotnym i wtornym zamykaniu cewki nerwowej. Powstaje
pytanie jak mozna oceni¢ ich role w dalszej ewolucji zmian chorobowych
W czasie zycia osobniczego.

Zestawienie dwu przypadkdw wczesnych ciezkich zaburzen i po6zno
ujawnionych wolno narastajacych uszkodzen rdzenia na podtozu dysrafii
wydaje sie nam interesujace jako podstawa do rozwazah nad tym zagad-
nieniem.

Przypadek I.R. ,,C” noworodek urodzony z wadami rozwojowymi pod postacia
rachischisis lumbalis z przepukling oponowg w tej okolicy i z zespolem porazenia
koniczyn dolnych. Radiologicznie oprdcz wady kregostupa stwierdzono kraniolakunie,
oraz wrodzone zwichniecie stawdw biodrowych. Z powodu pekniecia worka prze-
puklinowego operowany w 2 dniu po urodzeniu, noworodek zmart nastepnego dnia.
Na sekcji ogdlnej nie znaleziono wad w narzadach wewnetrznych. Stwierdzono

sttuszczenie watroby.

Na sekcji moézgu i rdzenia znaleziono w ukfadzie nerwowym wodo-
gtowie wewnetrzne S$redniego stopnia i zesp6t Arnolda-Chiari pod po-
stacig czeSciowego przemieszczenia pnia moézgu i moédzdzku do kanatu
kregowego. Na poziomie ledzwiowym odpowiadajgcym rozszczepowi kre-
gostupa rdzeh jest znieksztatcony, w postaci niezamknietej rynienki,
0 rysunku zatartym, w zroscie z oponami. W odcinku piersiowym ksztatt
jego jest prawidtowy, jedynie miedzy sznurami tylnymi istnieje szparo-
wata jamka. Rdzen szyjny o obrazie normalnym.

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

W obrebie potkul mézgu znaleziono dyskretne zaburzenia w uzwojeniu
ptaszcza. Poszerzone wodogtowiowo komory wystane sg tylko odcinkowo
prawidtowg wyscidtkag, w wiekszosci warstwa gleju pcdwyscidtkowego.
W $Srédmoézgowiu wodociag jest szczelinowaty, komorki nerwowe wtérnie
uszkodzone. Pien mézgu i mézdzek znacznie przekrwiony, otoczony opo-
nami przerostymi, wyraznie zwiékniatymi.

Najbardziej nasilone zmiany znajdujg sie na poziomie rdzenia.

W odcinku dolnym wida¢ tu duzg jame otwartg do przestrzeni opono-
wej z wpuklajacym sie czopem niezréznicowanej tkanki tacznej (rye. 1, 2).
Dobocznie od jamy znajduje sie pole o niezréznicowanym przeroscie
glejowym, a w nim elementy przypominajgce cewki wysciotki. Na nieco
Wyzszym poziomie pojawia sie w tym miejscu szparowaty kanat $rod-
kowy nie taczacy sie juz bezposrednio z jama (ryc. 2). Rdzen otoczony
jest oponami w catosci bardzo pogrubiatymi, przerostymi, ktére wpuklajg
sie réwniez od strony przeciwnej, rozdzielajac praktycznie wadliwie za-
mykajacg sie cewke na dwa odrebne odcinki — wiekszy z kanatem $rod-
kowym i mniejszy catkowicie niezamkniety. Nad catym nieprawidtowo
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uksztattowanym rdzeniem dominuje obfity przerost tgcznotkankowy.
Gruba warstwa, ktorg mozemy okresli¢ jako wystanie jamy przerosta
jest obficie widknami klejorodnymi. Od strony opon mioda tkanka tgcz-
na wrasta do tkanki nerwowej. W centrum utkania rdzenia widaé¢ bardzo
liczne konglomeraty nieprawidtowo wyksztatconych naczyn (ryc. 4).
W tak znieksztatconym rdzeniu komorki nerwowe utozone sg w pasmie
woko6t opisanej ogromnej jamy, nie mozna wsréd nich rozrdzni¢ charak-
terystycznych ukladdw rogow przednich i tylnych, ale mozna znalezé
zgrupowanie komorek ruchowych z zaznaczonym zwyrodnieniem. Nawet
w ,odcietej” czesci rdzenia, szczegblnie zmienionej i przerostej niepra-
widtowymi naczyniami wida¢ do$¢ dobrze utrzymane zgrupowania komoé-
rek nerwowych. Na poziomie piersiowym rdzern ma juz ogélny ksztatt
prawidtowy, jedynie w linii Srodkowej miedzy stupami tylnymi widoczna
jest szpara tgczgca sie od przodu z kanatem Srodkowym, ku tylowi
wystana glejem podwysciétkowym (ryc. 3). W otoczeniu kanatu $rodko-
wego i jamy znajdujg sie liczne przeroste i zwidkniate naczynia (ryc. 5).

Przypadek Il. S.K. lat 56. Przed 1 1/2 rokiem ws$réd pelnego zdrowia nagle po
wysitku fizycznym pacjentka odczuta béle w okolicy ledZzwiowo-krzyzowej pro-
mieniujgce do konczyny dolnej lewej. W dwa miesigce po tym incydencie poja-
wity sie dretwienia i stopniowo narastajgce ostabienie ndg. Po dalszych trzech
miesigcach przyjeta do oddziatu neurologicznego szpitala Kolejowego w Miedzy-
lesiu. Stwierdzono wéwczas niedowtad spastyczny koriczyn dolnych oraz zaburzenia
wszystkich rodzajéw czucia od poziomu Th 10 po stronie prawej, a Th 2—5 po
lewej. Podejrzewany guz rdzenia wykluczono w Klinice Neurochirurgii AM w War-
szawie. Stan chorej stopniowo sie pogarszal, dotaczyly sie objawy ze strony zwie-
raczy, nastepnie niedowlad spastyczny przeszedt w peine porazenie wiotkie. Zabu-
rzenia czucia ustality sie od poziomu Th 2—3. Wystapity rozlegte odlezyny i chora
zmarta na skutek ogdlnego stanu septycznego.

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

Na sekcji ogélnej stwierdzono uogélniong miazdzyce, sttuszczenie watroby, ogélne
niedokrwienie narzaddw.

Badanie makroskopowe ukfadu nerwowego nie wykazato zmian na
poziomie moézgu, pnia i mézdzku. W rdzeniu kregowym stwierdzono od
poziomu dolnego szyjnego do goérnego ledZzwiowego centralnie potozong
jame obejmujaca rogi przednie rdzenia (ryc. 7, 8). Otaczajgca tkanka jest
pozaciagana, brunatno podbarwiona. W odcinku szyjnym powyzej jamy
widaé rozrzedzenie struktury w obrebie istoty szarej rogéw przednich
(ryc. 6). Rdzen ledzwiowy uksztattowany jest prawidtowo z szarym za-
barwieniem drogi korowordzeniowej. Do badania mikroskopowego po-
brano wycinki z kory, zwojéw podstawy. pnia mézgu i moédzdzku, oraz
z rdzenia na poziomie szyjnym, piersiowym i ledzwiowym.
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Materiat zatapiano w parafinie, barwiono hematoksyling eozyng, me-
todg Heindenhaina i van Gieson.

W badaniu mikroskopowym zmiany ograniczajg sie do poziomu rdze-
nia. Najbardziej zmieniony jest rdzen na poziomie piersiowym (ryc. 7).
Znajduje sie tu duza jama #agczaca sie ze Swiattem kanatu $rodkowego.
Jej brzegi wystane sg w czesci delikatnym jednorodnym pasemkiem
tkanki tgcznej, przeplatajg sie z nim wstawki ze sptaszczonych komorek
wyscidtki, reszte wypetnia przerosty, czesto w formie ziarnistosci glej
podwyscidtkowy. Na tym poziomie wida¢ prawie catkowite zniszczenie
istotny szarej. W miejscu odpowiadajgcym rogom przednim znajdujemy
jedynie pojedyncze i bardzo uszkodzone komorki. Wokét jamy uderza
natomiast rozrost nieprawidtowych co do ilosci i struktury elementéw
naczyniowych, najliczniejszych wzdtuz linii niepetnego szwu tylnego.
Naczynia czesto tworza konglomeraty otoczone przerostymi elementami
mezodermalnymi (ryc. 9). Sciany ich sg jednorodnie zeszkliwiate. Wokét
takich naczyn tkanka wykazuje zmiany o typie rozluznienia, wolno nara-
stajgcych zmian wstecznych.

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

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

OMOWIENIE

Pierwszy z naszych przypadkéw przedstawia obraz spowodowany nie-
prawidtowym wyksztatceniem pierwotnego i wtérnego szwu $Srodkowego.
Brak spojenia tukow kregowych, tgczaca sie z tym przepuklina oponowa
i rynienkowaty charakter rdzenia ledZwiowego — to anomalie w two-
rzeniu szwu pierwotnego. Nalezy je odnies¢ do 3—4 tygodnia rozwoju.
Obraz widoczny w rdzeniu piersiowym to skutek niewyksztatcenia sie
szwu wtérnego na tym poziomie, czyli zaburzenia procesu toczacego sie
do 10 tygodnia rozwoju. Réwnolegle z formowaniem sie rdzenia toczg sie
miedzy 2—6 tygodniem zycia ptodowego trzy wstepne fazy rozwoju na-
czynh: 1) tworzenie kapilarow, 2) ksztattowanie prymitywnego krazenia,
3) rdznicowanie poszczegdlnych zakreséw unaczynienia: dla pokrywy
kostnej, opon i samej tkanki nerwowej (Stretter cyt. za van Bogaertem
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1951, Lindenberg 1956). W naszym przypadku w okolicach rdzenia nie-
prawidtowo uksztattowanych widac jego wadliwe unaczynienie. Na pozio-
mie o najwiekszych zmianach nie uporzadkowany rozrost elementow
tacznotkankowych jest szczegélnie nasilony, znajdujg sie tu ukiady na-
czyn o typie naczyniakéw. Miejsce niewielkiej anomalii w tworzeniu
szwu wtornego rdzenia jest obszarem o nadmiernej liczbie naczyn i ich
wadliwej budowie. Obraz powyzszy mozna wigza¢ zar6bwno z niepra-
widlowym unaczynieniem btednie ksztattujgcych sie struktur nerwowych
jak i z réwnolegtymi do wady rdzenia zaburzeniami rozwojowymi na-
czyn, ktére w sposob niewatpliwy wptywajg na uksztattowanie catego
obrazu wady. Oba te zjawiska ttumaczy réwnolegtos¢ rozwoju rdzenia
i uktadu naczyniowego (Tridon 1958). Struktura morfologiczna wady nie
pozwala na przesadzenie o pierwotnosci malformacji naczyniowej czy
rdzeniowej. Jednak kolejnos¢ zamykania rynienki nerwowej (ktéra doko-
nana jest na poziomie piersiowym, a zaburzona na poziomie ledzwiowym)
wyprzedzajgcego wrastanie naczyn wskazuje na czynnik naczyniowy jako
wspottowarzyszacy w powstawaniu wady i wplywajacy na jej obraz
morfologiczny.

W drugim naszym przypadku bedgacym gtownym przedmiotem analizy
klinicznej spotkaliSmy jame tgczaca sie tak wyraznie z kanatem S$rodko-
wym i pozbawiong w swej budowie elementow hyperplazji glejowej z roz-
padem i bliznowaceniem, ze okresli¢ ja mozna jako zmiane posrednia
miedzy hydro- i syringomyeliag. Bliski zwigzek kliniczo-morfologiczny
miedzy tymi dwoma odmianami wad byt niejednokrotnie omawiany
(Andre 1951, Dambska, Kasperek 1963). Zaburzenie nalezy odnies¢ do
okresu stopniowego tworzenia sie szwu czyli miedzy 4—10 tygodniem
rozwoju. W tak nieprawidtowo uksztattowanym rdzeniu, a gtéwnie w ob-
rebie wadliwego szwu mamy liczne nieprawidtowe naczynia, ktére po-
nadto ulegly wyraznym zmianom zwyrodnieniowym w ciggu zycia. Do-
prowadzito to do uszkodzeh o typie martwic w tkance otaczajacej jame
i prawdopodobnie ponadto do jej wtdérnego poszerzenia. Martwica tkanki
przekracza ku gorze poziom jamy, obejmujac obszar szczeg6lnie narazony
na zmiany naczyniopochodne ze wzgledu na niedostatecznos¢ ukrwienia
przez odgatezienia koncowe arteria sulco-commissuralis. Uszkodzenia
Swiadczg o tym, ze zmiany pierwotne i wtorne w ukladzie naczyniowym
rdzenia istniejg na nieco dtuzszym odcinku niz jama. Zespo6t kliniczny
(poprzecznego przeciecia rdzenia) rézny od objawdw klasycznej jamistosci
odnies¢ nalezy witasnie do poszerzenia obszaru zmian o pola martwic
naczyniopochodnych.

Podstawowa struktura analizowanych anomalii (w ktérych zle uksztat-
towany rdzen posiada nadmierng liczbe wadliwie zréznicowanych i praw-
dopodobnie nieprawidtowo przebiegajacych naczyn) jest podobna w obu
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przypadkach. W drugim przypadku nieprawidtowe naczynia ulegty znacz-
nym zmianom zwyrodnieniowym. Sama wada rdzenia byla tutaj lzejsza
i pozostawata przez dtugie lata ,,niema”. Pojawienie sie zespotu objawow
nalezy uznaé¢ za skutek wtérnych zmian prowadzacych do martwic na-
czyniopochodnych wok6t pierwotnej jamy.

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

M. AoMbcxa, 3. KpacbHwpxa, M. MoccaxoBCXH

K Bonpocy yHACTMH KPOBEHOCHbIX COCy*OB B c&OPMJIPOBAHUJI
KAPTHHblI TEHETWHECKKX PACCTPOJACTB CnJiHHOTO MOS3TA

Pe3dkjme

Pa6oTa KacaeTca ~Byx cjiynaeB nopoKOB cnnHHoro MO3ra, npnHajjliejKaiuwx
X rpynne Tax Ha3. “K3pa<t>ww. B nepBOM cjiynae y HOBopoJx“eHHoro ¢ pacmejmHOii
cnnHHoro MO3ra KaHCTaTnpoBaHO cyujecTBOBaHwe cocy/jHCThix MajibcjlopMaijHM co-
nyTCTByioujnx 3TOMy nopoxy u oxa3biBaiomnx BlinHHne Ha ero MopcbolioniHecxyK)
xapTHHy. Bo btopom cjiynae y 56-jjeTHew bojibHoii ¢ reHeTMHecxwM paccTpoiicTBOM
inna nocpe/jCTBeHHoro Meatfly rn”po- m cwpwHroMMajiweii obHapyjxeHO Taxxce He-
npaBHjibHoe (“opMwpoBaHne cocy/joB, a CBepx Toro, nx BTopwnHbie “ereHepaTWBHj>ie
ii3MeHeHMH ¢ Hexpo3aMw b HepBHoii TxaHw. Abtopbi 00paiuaiOT BHHMaHwe Ha npo-
Gjieiwy ynacTKH coeflHHHTerbHO-TxaHHbix ajieMeHTOB, a b ocoSchhocth cocy*OB
b chopMKpoBaHwn H3MeHeHMH npn HenpaBMJibHOM nepBHHHOM u btophhhom 3a-
npbiTwn Me”yjuiHpHoil Tpybxw, a Taxjxe mx pojiw b pa3BMTHn naToreHHbix w3Me-
HeHwn b TeneHHe WHfl,wBn"yajibHoii jxh3hm.

M. Dambska, Z. Krasnicka, M. J. Mossakowski

CONTRIBUTION OF BLOOD VESSELS TO THE PICTURE RESULTING FROM
DEVELOPMENTAL DISTURBANCES IN THE SPINAL CORD

Summary

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

Rye. 1. Przypadek |. Przekr6j przez dolny odcinek ledzwiowy. Met. van Gieson.
Pow. 60 X.

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

Rye. 2. Przypadek |. Przekr6j przez znieksztatcony odcinek rdzenia ledzwio-
wego. Po prawej stronie widoczny szparowaty kanat srodkowy. Wyraznie pogrubiate
opony. Wrastanie tkanki tgcznej w miejscu nie zro$nietych powrézkéw tylnych.
Met. van Gieson. Pow. 60 X.

Fig. 2. Case |. Cross-section through deformed part of lumbar cord. On right
slit-like central canal is visible. Distinctly thickned meninges. Connective tissue
g);(r%\(/)ving into sites where posterior funiculi have not merged. Van Gieson method.

Rye. 3. Przypadek |. Rdzen piersiowy. Jama pofgczona z kanatem Srodkowym.
Brak szwu w obrebie przegrody tylnej. Met. van Gieson. Pow. 60 X.

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

Rye. 4. Przypadek |. Rdzen ledzwiowy. Bardzo liczne konglomeraty wadliwie
uksztatowanych naczyn. Met. van Gieson. Pow. 100 X.

Fig. 4. Case |. Lumbar cord. Numerous conglomerations of defectively formed
vessels. Van Gieson method. X 109,

Rye. 5 Przypadek I. Rdzen piersiowy Widoczne potaczenie kanatu s$rodkowego
z jama. W otoczeniu kanatu patologicznie zmienione naczynia. Met. van Gieson.
Pow. 100 X.

Fig. 5. Case |. Thoracic cord. Junction of central canal with cavity visible.
Around canal pathologically changed vessels. Van Gieson method. X 100.
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Ryc. 6. Przypadek Il. Rdzen szyjny. Ogniska martwicy w substancji szarej rogow
przednich rdzenia. Demielinizacja powr6zkéw przednich i bocznych (bardziej nasi-
lona po stronie prawej). Met. Heidenhaina. Pow. 60 X.

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

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

Fig. 7. Case Il. Cross-section throu gh thoracic cord. Almost complete destruction
of grey matter. Heidenhain metho X 60.

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

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

Ryc. 9. Przypadek TI. Rdzeh piersiowy. Martwica wokot naczyn o nasilonych
zmianach patologicznych. Met. H-E. Pow. 200 X.

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

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

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

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

Fig. 11. Case Il. Cervical cord. Minute necrotic foci in the region of anterior
horns. H-E. X 100.
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