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Uszkodzenie siatkowki stanowi istotny element procesu chorobowego
w idiotia amaurotica. Obraz morfologiczny tych uszkodzeh ksztattuje
sie odmiennie w poszczegdlnych postaciach schorzenia. Greenfield (1958)
i Hogan i Zimmerman (1962) wyrézniajg dwa zasadnicze typy morfolo-
gicznych zmian siatkbwkowych w idiotia amaurotica, a mianowicie:
typ Tay Sachsa, wiasciwy dla dzieciecej postaci choroby, ktérego oftal-
rnoskopowym odpowiednikiem jest klasyczna ,red spot”, malinka oraz
typ Battena, wystepujacy w miodzieniczej i péznych postaciach choroby,
ktory oftalmoskopowo wyraza sie barwnikowym zapaleniem siatkOwki
(retinitis pigmentosa). W obu odmianach w obrazie mikroskopowym
siatkdwki stwierdza sie spichrzanie ciat ttuszczowych w komoérkach
zwojowych. Istotna réznica polega na tym, ze w postaci dzieciecej proces
chorobowy obejmuje w zasadzie jedynie warstwe komodrek zwojowych
i wtérnie widkien nerwowych, podczas gdy w postaciach p6znych, obok
lipoidowych ziogow, w komérkach zwojowych stwierdza sie zwyrod-
nienie receptoréw siatkdéwki, zanik jej warstw ziarnistych, przede
wszystkim zewnetrznej oraz migracje barwika melaninowego w obreb
siatkowki.

W postaci dzieciecej dominuje bardzo znaczne spichrzanie substancji
lipidowych w komérkach zwojowych oraz ich wybitny zanik, najwyraz-
niejszy w otoczeniu dotka Srodkowego. Uwolnione przy rozpadzie ko-
morek ztogi lipidowe lezg luzno w tkance lub tez zostajg pochioniete
przez komorki zerne,

W postaci Battena nasilenie procesu spichrzania jest znacznie mniej-
sze, zanik komoérek zwojowych stabiej wyrazony. Zanikowi komorek
warstw ziarnistych towarzyszy zywy odczyn glejowy. Wyrodniejg i za-
nikaja preciki i czopki. Barwik melaninowy w postaci luznych zatogow
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lub zawarty w protoplazmie makrofagéw wnika do zewnetrznych warstw
siatkébwki. Hogan i Z'mimerman (1962) podkreslaja tu pierwotnosc
zwyrodnienia barwikowego receptoréw siatkdwki w przeciwstawieniu
do pierwotnego zwyrodnienia komoérek zwojowych w postaci dzieciecej.

Znane sg stosunkowo liczne odstepstwa do zakreslonej powyzej itntt
podziatu. Opisywano przypadki miodzienczej postaci choroby, a nawet
formy podzne z obrazem zmian siatkbwkowych charakterystycznych dla
typu dzieciecego choroby, na przykitad drugi przypadek u Andersona,
Margolisa, Lynna (1958) lub trzeci przypadek w serii Greenfielda (1951)

Natezenie zmian patologicznych i ich rozlegto$¢ wewnatrz poszczegol-
nych typow choroby bywa réwniez zmienne. W niektérych przypadkach
postaci miodzienczej uszkodzenie dotyczy tylko warstwy ziarnistej ze-
wnetrznej, w innych razach obejmuje ono wszystkie warstwy siatkowki
(Greenfield, Holmes 1925, Escola 1961). Podobnie w postaci dzieciecej,
obok spichrzania i zaniku komoérek zwojowych, opisywano réwniez zwy-
rodnienie precikéw i czopkéw (Clement, Gruner, Rameix, Bretagne 1953).
Greenfield (1951) podkresla, ze czas trwania choroby odgrywa najistot-
niejsza role jesli chodzi o nasilenie i rozlegtos¢ procesu chorobowego
w siatkdwce.

Posta¢ pozno-dziecieca Bielschowskyego zajmuje posrednie stanowisko
pod wzgledem charakteru zmian patologicznych w siatkbwce. W znacz-
nej czesci przypadkow jedyng zmiang oftalmoskopowg jest zanik prosty
nerwu wzrokowego. Nie znalaztem w dostepnym mi piSmiennictwie
opisu badan morfologicznych siatkdwki z takiego przypadku. Natomiast
w  wiekszosci opisanych przypadkéw wystepowaly badz zmiany typu
dzieciecego (Greenfield, Nevin 1933, Anderson, Margolis, Lynn, 1958),
badz tez mtodzienczego (Batten, Mayou 1915, Bielschowsky 1921, Torrance
1927, Bird 1948, Greenfield 1955). Bielschowsky (1921) podkresla
drobno-pytkowy charakter ztogow barwika jako typowy dla postaci
pozno-dzieciecej, wedtlug Torrance’a (1927), charakterystyczne jest
nierébwnomierne, plackowate zwyrodnienie barwikowe. We wczes-
nych okresach choroby zmiany barwikowe ograniczajg sie do okolicy
dotka srodkowego, w miare nasilania sie procesu uogoélniajg sie one,
zajmujgc bardziej obwodowe czesci siatkOwki (Bird 1948).

Mimo znacznego bogactwa hlstochemicznych opracowan osrodkowego
uktadu nerwowego w roéznych postaciach idiotia amaurotica (Diezel
1954, 1960, Seitelberger, Vogel, Stepan 1957, Berard-Badier, Paillas,
Gastalet, Edgar 1958, Seitelberger, Nagy 1958, Wender, Jaworska 1960,
Mossakowski, Mathieson, Cumings 1961, Guminska, Pietrzykowa.
Stefanko, Szybowska 1961, Wolman 1961, Dgmbska, Czochanska, Mossa-
kowski 1962, Shanklin, Issidorides, Salam 1962), histochemia zmian
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siatkbwkowych omawiana byta jedynie w nielicznych doniesieniach.
Badaniom histochemicznym siatkdowki w chorobie Tay Sachsa posSwie-
cona jest praca Cogana, Kuwabary (1959). Mossakowski, Mathieson,
Cumings (1961) i Dambska, Czocharska, Mossakowski (1962) omawiajg
na marginesie zmian w osrodkowym ukiadzie nerwowym wiasciwosci
histochemiczne materialu nagromadzonego w komdrkach zwojowych
siatkéwki, zaréwno w przypadku dzieciecej, jak i pozno-dzieciecej po-
staci choroby.

Ze wzgledu na znikomg ilo$¢ opracowan morfologicznych i histoche-
micznych siatkéwki w pismiennictwie Swiatowym i ich prawie catkowity
brak w pismiennictwie polskim, wydawato nam sie, ze interesujgcym
bedzie przedstawienie morfologii i histochemii zmian siatkbwkowych
w dwoéch przypadkach idiotia amaurotica, z ktérych jeden reprezentuje
dziecieca, a drugi pézno-dzieciecg posta¢ schorzenia, mimo, ze oba przy-
padki omawiane byly juz w dwoéch poprzednio cytowanych pracach ¥
Oba przypadki reprezentujg morfologicznie dwa odrebne typy zmian
siatkbwkowych. Stwarza to mozliwos¢ poréwnania wiasciwosci histo-
chemicznych ztogdw w obu odmianach choroby, zestawiajac je réwno-
czesnie z danymi uzyskanymi na terenie osrodkowego ukiadu nerwowego.

Ze wzgledu na ograniczenie naszych zainteresowan wylgcznie do
siatkOwki, dane dotyczace obrazu klinicznego i patologicznego przy-
padkOw przedstawione sg w bardzo skréconej formie. Zainteresowanych
odsytamy do dwoéch poprzednich doniesien.

OPIS PRZYPADKOW

Przypadek 1. (PAN, 30/60). Chiopczyk, J. S., drugie dziecko w rodzinie,
zachorowat w wieku 6 miesiecy. Rodzice pochodzenia zydowskiego, miodzi, zdrowi,
niespokrewnieni. Starszy brat zdréw, rozwija sie prawidlowo. Choroba w okresie
poczatkowym zamanifestowata sie apatia, zahamowaniem rozwoju psycho-
somatycznego i nadwrazliwoscig na dzwieki W poézniejszym okresie dolgczyta sie
znaczna sztywnos$¢ mieéniowa i drgawki toniczno-kloniczne. Dziecko przestato
reagowa¢ na bodzZzce pochodzace ze $rodowiska zewnetrznego. Chiopczyk zmart
w wieku 18 miesiecy wséréd objawéw drgawkowych i hypertermii. Kilkakrotnie
wykonywane badania dna oczu wykazaty typowe zmiany dla choroby Tay Sachsa.
V1 okresie poéZniejszym zaznaczaty sie narastajgce objawy zaniku nerwéw wzro-
kowych.

Badanie sekcyjne moézgu wykazato sadlowata spoisto$¢ tkanki ner-
wowej oraz mierne poszerzenie ukladu komorowego.

*) M. Mossakowski, G. Mathieson, J. N. Cumings. On the relationiship of
metachromatic leucodystrophy and amaurotic idiocy, Brain, 84, 1961. 585—604.

M. Dambska, J. Czochanska, M. Mossakowski. Przypadek dzieciecej postaci
idiotia amaurotica, Patologia Polska, 13, 1962, 159—181.
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Badanie mikroskopowe modzgu wykazato uogélnione zwyrodnienie
komdrek nerwowych, typu Schaffera-Spielmeyera, dotyczace wszystkich struktur
anatomicznych osrodkowego uktadu nerwowego. Komoérki nerwowe balonowato-
rozdete, wypetnione ziarnistymi ztogami lipidowymi. Znaczna ilo$¢ rozpadiych
komdrek nerwowych. Liczne makrofagi zawierajgce identyczne substancje che-
miczne jak komérki nerwowe. Zywy odczyn glejowy, ktérego natezenie jest pro-
porcjonalne do nasilenia zmian komérkowych. Nieznaczna demielinizacja w istocie
biatej poétkul mézgu i moézdzku z towarzyszacym rozplemem gleju. Drogi pirami-
dowe zwyrodniate.

Badanie histochemiczne wykazatlo typowe dla choroby Tay Sachsa
wiasciwosci chemiczne ztogéw lipidowych w komérkach nerwowych.

Przypadek 2. (MNI, 113). Dziewczynka, F. B., zachorowata w wieku
14 miesiecy. Byla drugim dzieckiem sposréd pieciorga rodzenstwa. Rodzice miodzi,
zdrowi, niespokrewnieni. U dwojga rodzenstwa dziewczynki stwierdzono objawy
tej samej co u niej choroby. Do 14 miesigca zycia rozwijata sie prawidiowe.
W tym czasie spostrzezono zahamowanie, a pO6zniej cofanie sie jej rozwoju
psychicznego i cielesnego. Choroba w poczatkowym okresie zamanifestowata sie
trudnosciami przy chodzeniu. Nastepnie pojawito sie uposledzenie stuchu i wzroku.
Dziecko przestato chodzi¢ i méwié, a pdézniej zanikty reakcje na bodzce stuchowe
i wzrokowe. Choroba miata przebieg wolno-postepujacy. Dziewczynka zmarta
w wieku 5 lat w stanie catkowitego odkorowania i wyniszczenia. Kilkakrotna
kontrola dna oczu nie wykazata odchylen od stanu prawidtowego.

Badanie sekcyjne modzgu wykazalo znaczne wzmozenie spoistosci
tkanki nerwowej, zanik mézgu i moézdzku oraz poszerzenie uktadu komorowego.

Badanie mikroskopowe moézgu wykazato wspdtistnienie dwoch ro-
dzajow zmian patologicznych. W formacjach szarych uderza zaawansowany proces
spichrzania produktéw lipoidowych w komdrkach nerwowych.

Zjawisko to dotyczy wszystkich komoérek nerwowych, z tym, ze jego nasilenie
jest rézne w poszczegélnych formacjach anatomicznych. Najsilniej wystepuje
w korze moézgu, stabnac w kierunku pnia moézgowego i rdzenia. Zmianom zwy-
rodnieniowym komérek nerwowych towarzyszg ich rozlegle zaniki i znaczny
odczyn glejowy. Wybitny zanik kory moézdzku, zwlaszcza warstwy ziarnistej.
Komérki Purkiniego ze ztogami lipidowymi, ich dendryty rozdete.

Badanie histochemiczne wykazato, ze ztogi lipidowe posiadajg wiasci-
wosci typowe dla pdézno-dzieciecej postaci zwyrodnienia mézgowo-siatkéwkowego.
Komoérki nerwowe niektérych struktur anatomicznych (j. zebate moézdzku, gatka
blada, komoérki ruchowe nerwéw czaszkowych i komoérki rogéw przednich)
wykazujg ponadto brunatng metachromazje w barwieniu kwasnym fioletem kre-
zylowym wg Hirscha, Peiffera (1955). W istocie biatej poétkul moézgu i moézdzku
wybitna demielinizacja z rozpadem mieliny do metachromatycznych produktéw
prelipidowych. Ich wiasciwosci histochemiczne wykazuja, ze podstawowym produk-
tem lipidowym nagromadzonym w istocie bialej sa siarkowe estry cerebrozydoéw.

Obraz morfologiczny i histochemiczny przypadku pozwala na rozpoznanie
wspdtistnienia dwoéch proceséw chorobowych, a mianowicie pézno-dzieciecej postaci
idiotia amaurotica i metachromatycznej leukodystrofii.
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BADANIE SIATKOWKI

Badanie przegladowe przeprowadzono na skrawkach parafinowych
barwionych hematoksyling-eozyna.

Przypadek 1. Zmiany patologiczne dotyczg warstwy wiokien
nerwowych i komorek zwojowych. Warstwa widkien nerwowych jest
znacznie scienczata. llos¢ komoédrek zwojowych ogdlnie zmniejszona,
zwlaszcza w okolicy dotka Srodkowego (ryc. 1). W czesciach obwodowych
siatkOdwki ilos¢ komoérek zwojowych niezmieniona. Zachowane komarki
zwojowe sy rozdete, zaokraglone (ryc. 2), ich ciemne obkurczone jadra

Ryc. 1. Przypadek 1. Znaczny zanik komérek zwojowych. Protoplazma zachowanych
komoérek jest wypetniona ziarnisto$ciami barwigcymi sie dodatnio biekitem
alcjanowym. Lison. Pow. 300 X

Fig 1. Case 1. Marked loss of ganglion cells. The cytoplasm of the preserved cells
is filled with granulations stained positively with alcyan blue. Lison. Magnif. X 300

przemieszczone sg ku obwodowi. Protoplazma w barwieniu przeglado-
wym ma strukture siateczkowo-piankowg. Komorki sg jasne, ziarni-
stosci Nissla nie wida¢. W barwieniu Sudanem czarnym b, PAS-em
i kwasnym fioletem krezylowym widoczne sg obfite, ziarniste zlogi
szczelnie wypetniajgce protoplazme komorek nerwowych (ryc. 3). Daje
sie wyrézni¢ dwa typy ziaren — grube i pytkowate, wymieszane dos¢
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Ryc. 2. Przypadek 1. Zachowane komérki zwojowe — powiekszone o zaokraglonych
obrysach, z jadrami zepchnietymi na obwdéd komoérki. W protoplazmie widoczne
ziarnistoéci wybarwione dodatnio metodg Danielli'ego. Pow. 300 X
Fig. 2. Case 1. Preserved ganglion cells. The neurons are enlarged, with rounded
outline, and the nunclei are displaced to the cell periphery. Granulations are
visible in the cytoplasm, these are stained positively with Danielli’'s method.
Magnif. X 300

Ryc. 3. Przypadek 1. Protoplazma komoérek zwojowych wypetniona ziarnistymi
ztogami wybarwionymi dodatnio Sudanem czarnym b. Pow. 500 X
Fig. 3. Case 1. Cytoplasma of ganglion cells filled with granular deposits stained
positively with Sudan black b; magnif. X 500
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rObwnomiernie z nieznaczng przewagg grupowania sie ziaren grubych
w otoczeniu jadra komorki. Wiekszos¢ komorek nerwowych o dobrze
zarysowanych granicach. Jedynie pojedyncze komorki rozpadie. Komorek
zernych nie stwierdzono. Pozostate warstwy siatkéwki niezmienione
(ryc. 4). Preciki i czopki nieznacznie zwyrodniate, w wiekszosci nie-
uszkodzone. Ziaren barwikowych nie stwierdzono. Barwik melaninowy
widoczny jedynie w komérkach nablonka barwikowego.

Przypadek 2. Zmiany patologiczne w siatkdwce sg bardziej
uogolnione niz w przypadku pierwszym. Uderza wybitny zanik warstwy
ziarnistej zewnetrznej siatkowki (ryc. 5) oraz prawie catkowity zanik

Ryc. 4. Przypadek 1. Siatkéwka widok ogélny. Obie warstwy ziarniste prawidtowo
zachowane. 1lo$¢ komoérek zwojowych zmniejszona. Zachowane komorki zwojowe
balonowato rozdete. Warstwa widkien nerwowych znacznie zciericzala.
Hematoksylina-eozyna. Pow. 175 X
Fig 4. Case 1. General view of the retina. Both granular layers show normal
appearance. The number of ganglion cells is diminished. Balloon distension of
preserved ganglion cells. The nerve fiber layer is markedly thinned.
Hematoxylin-eosin. Magnif. X 175

precikéw i czopkéw. Zmiany zanikowe w warstwie ziarnistej zewnetrz-
nej, najwybitniejsze w okolicy dotka S$rodkowego, gdzie widoczne sg
jedynie jej pojedyncze komorki. Ku obwodowi intensywnos$¢ zmian
maleje, zarysy obu warstw ziarnistych sg dobrze utrzymane. Warstwa
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Fyc. 5. Przypadek 2. Znaczny zanik warstwy ziarnistej zewnetrznej siatkowki,
zachowane tylko jej pojedyricze komorki. Warstwa ziarnista wewnetrzna dobrze
zachowana. Komoérki zwojowe rozdete z piankowata protoplazma.
Hematoksylina-eozyna. Pow. 325 X
Fig. 5. Case 2. Marked atrophy of the outer granular layer of the retina, only
isolated cells being preserved. The inner granular layer is well preserved. Ganglion
cells are swollen with foamy cytoplasm. Hematoxylin-eosin. Magnif. X 325

Rye. 6. Przypadek 2. Znaczne rozrzedzenie obu warstw ziarnistych siatkéwki.

Warstwa splotowa zewnetrzna zcienczata. Komoérki zwojowe z duzg platowats

protoplazmg i z zepchnietymi na obwdd jadrami. Hematoxylina-eozyna. pow. 300 X

Fig. 6. Case 2. Marked rarefaction of both granular layers of the retina.

The outer plexiform layer is thinned. Ganglion cells with large lobate cytoplasm
and peripherally displaced nuclei. Hematoxylin-eosin. Magnif. X 300
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Ryc. 7. Przypadek 2. Protoplazma komérek zwojowych wypetniona sudanofilnymi
ziarnistosciami. Sudan czarny b. Pow. 1000 X
Fig. 7. Case 2. Cytoplasm of ganglion cells filled with sudanophilic granulations.
Sudan black b. Magnif. X 1000

Ryc. 8. Przypadek 2. Obfite réznoksz-.attne ztogi barwika melaninowego w obrebie
zaniklych warstw ziarnistych siatkéwki. Hematoxylina-eozyna. Pow. 325 X
Fig 8 Case 2. Abundant, variously shaped deposits of melanin pigment in the
atrophied granular layers of the retina. Hematoxylin-eosin. Magnif. X 325
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splotowa zewnetrzna oddzielajagca od siebie obie warstwy ziarniste
scienczata, niekiedy komorki obu warstw zlewaja sie ze soba. Roz-
rzedzenie komorek warstwy ziarnistej wewnetrznej. llos¢ komorek
zwojowych zmniejszona, bez wyraznej réznicy w czesci obwodowej
i Srodkowej siatkdwki. Zachowane neurony o ciatach komoérkowych
rozdetych, zaokraglonych, ich jadra zepchniete na obwod (ryc. 6).
Piankowata w barwieniach przegladowych protoplazma wypetniona
jest drobno-ziarnistymi ztogami wybarwiajacymi sie dodatnio PAS-em
i Sudanem czarnym b (ryc. 7) oraz dajgcymi metachromatyczng reakcje
z barwikami anilinowymi. W obu warstwach ziarnistych ponadto wi-
doczne sg obfite ztogi brunatnego barwika, lezacego w luznych grud-
kach lub tez zawartego w protoplazmie makrofagéw (ryc. 8).

BADANIE HISTOCHEMICZNE SIATKOWKI

Celem okreslenia charakteru ztogéw lipidowych, zawartych w pro-
toplazmie komorek zwojowych wykonano nastepujace reakcje histo-
chemiczne: Sudan IV, Sudan czarny b, PAS z prébg acetylacyjng
i wtoérna redukcja, PfAS, oraz metody Peiffera-Hirscha, Feyrtera,
Biata, Lisona, Kluvera, Danielli i Miliona. Zastosowanie identycznych
metod badawczych pozwala na poréwnanie ztogéw w obu typach idiotia
amaurotica, a rownocze$nie wykonane badanie histochemiczne osrodko-
wego uktadu nerwowego pozwala na zestawienie wiasciwosci ztogow
siatkbwkowych i mézgowych.

Wyniki badania histochemicznego siatkdwki przedstawia tabela 1.
W nawiasach podano wyniki badania osrodkowego ukiadu nerwowego.

Tabela 1. Histochemiczne wiasciwosci ztogéw
nagromadzonych w komérkach zwojowych siatkéwki
Table 1. Histochemical properties of substances
accumulated in ganglion cells of the retina

P. p6zno-
Metoda P. dziecieca dziecieca
Method Infantile form Late infantile
form
Sud v
udan 0 (0 Y
Sudan IV

Sudan czarny b

+++ (+++
Sudan Black B T+ G ( )

PAS

+++ (+++j +++ (+++
PAS ( J ( )
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c. d. tab.
P. p6zno-
Metoda P. dziecieca dziecieca
Method Infantile form Late infantile
form
PAS po acetylacji 1
-PAS after acetylation — =) — &)
PAS po wtdérnej 'redukql + (+) + (+4)
PAS after reduction
PfAS
0 (0 — (=
PfAS © =)
Met. Hirscha-Peiffer ¥ -t (4 (@)
Hirsch-Peiffer meth. ¥ ™)
Met. Feyrtera
i ++  (++0) + (+)
Feyrter’s ,,Mounting” meth.
Met. Biala
Orcin-hydrochloric acid + (—) = (9
(Bial) meth.
Met. Lisona
+ (++) + <+)
Alcian-blue meth. (Lison)
Met. Klivera
Copper-phthalocyanin meth. +++ (++) ++  (++)
(Klaver)
Met. Danielli
Coupled Tetrazonium reac. + (=) ++  Cct+-)
(Danielli)
Met. Miliona 00 + )

Millon’s Reaction

+++

++

+

reakcja bardzo silnie dodatnia
very strongly positive reaction

reakcja silnie dodatnia
strongly positive reaction

reakcja dodatnia

positive reaction

reakcja stabo dodatnia

faintly positive reaction
reakcja ujemna

negative reaction

préba niewykonana

test not done
P-metachromazja
Beta-metachromasia

14 — Neuropatalogia Polska

1

209



210 M. J. Mossakowski

Wykonano réwnoczes$nie test rozpuszczalnosci, postugujgc sie na-
stepujacymi rozpuszczalnikami tluszczowymi: aceton, eter, alkohol
etylowy 70n/o i absolutny, pirydyna oraz mieszanka 2:1 alkoholu
metylowego z chloroformem. Wyniki testu rozpuszczalnosci przy kon-
trolnych barwieniach: odczynnikiem Schiffa, Sudanem czarnym b
i kwasnym fioletem krezylowym przedstawia tabela 2.

Tabela 2. Woyniki testu rozpuszczalnosci
Table 2. Effect of different solvents on staining properties of lipid deposits

Sudan czarny b. PAS Metachromazja

Sudan Black B. Metachromasia

Rozpuszczalnik P. dzie- P.pézno P. dzie- P. pézno P. dzie- P.pdzno

Solvent cieca dziecigca cieca dziecieca cieca dziecigca
- Late - Late - Late
Infantile jhfantile Infantile  jhfantile Infantile  jnhfantile
foim form form form form form
Woda
-+ -+ ++ ++ —++ -+ ++
Water
Aceton
++ ++ ++ —++ -+ -+ ++
Acetone
Eter
+ ++ + H—h ++ + -+
Ether
Alkohol etylowy 70%
Yy Yy o + 0 + 0 —_ 0
Ethanol 70%
Alkohol etylowy absolutn
ylowy y + + - . .
Absolute alcohol
Pirydyna
vy .
Pyridine
Chloroform-metanol
f— -+ [— -+ —_ f—
Chloroform-methanol
+ + odczyn dodatni — odczyn ujemny
Staining of substances unimpared Staining of substances abolished
+ odczyn zredukowany 0 test niewykonany
Staining of substances reduced Test not done

odczyn znacznie zredukowany
Staining of substances strongly
reduced

OMOWIENIE
Obraz morfologiczny siatkdwki w naszym materiale odpowiada w za-

sadzie typowym zmianom patologicznym, opisywanym w dzieciecej
i w wiekszosci przypadkéw poézno-dzieciecej postaci idiotia amaurotica.
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W przypadku pierwszym, w odréznieniu od przypadkdw opisanych przez
Greenfielda (1951), Shapira, Leighta (1955) oraz Cogana, Kuwabara
(1959), nie obserwowano komoérek zernych, wypetnionych ztogami lipi-
dowymi. Odrebnoscig przypadku drugiego w poréwnaniu z analogicz-
nymi przypadkami Torrance’'a (1927), Birda (1948) byt réwnomierny
rozklad zmian barwikowych w catej siatkéwce, bez ich wyraznej
akcentacji w otoczeniu dotka $rodkowego.

Poréwnanie reakcji histochemicznych produktéw lipidowych spich-
rzanych w komorkach zwojowych siatkébwki w obu naszych przypad-
kach wskazuje na ich niemal catkowitg identycznos¢. Réznig sie one
miedzy sobag jedynie intensywnoscia wybarwiania w trzech reakcjach,
a mianowicie: w barwieniu metoda Feyrtera, Lisona i Danielliego.
Roéznice w dwu pierwszych wydajg sie $wiadczy¢ o odmiennym Ph
ztogow lipidowych. Silniejsza natomiast w przypadku drugim reakcja
Danielli wskazuje na wieksze w postaci pozno-dzieciecej powigzanie
spichrzanych zwigzkéw chemicznych ze strukturalnym biatkiem komoér-
kowym. Do podobnych wnioskow sktania zresztg wynik testu rozpuszczal-
nosci. Ztogi w postaci dzieciecej wykazujg bowiem wiekszg wrazliwosc
na dziatanie niektorych rozpuszczalnikdw tluszczowych niz w postaci
pozno-dzieciecej. W tej ostatniej, inkubacja w zadnym z zastosowanych
rozpuszczalnikdw nie prowadzita do catkowitej utraty zdolnosci wybar-
wiania sie w Sudanie czarnym b i w PAS-ie, podczas gdy w postaci
dzieciecej inkubacja w absolutnym alkoholu etylowym i w pirydynie
powodowata znaczne obnizenie barwliwosci ztogéw, a wyniki po prze-
prowadzeniu przez mieszanke alkoholu metylowego i chloroformu byty
juz catkowicie ujemne. Dane te potwierdzajg wczesniejsze obserwacje nad
rozpuszczalnoscig ztogéw lipidowych w chorobie Tay Sachsa (Greenfield,
Nevin 1933).

Wiasciwosci  ztogéw lipidowych, wypetniajagcych komorki  zwojowe
siatkobwki, w obu naszych przypadkach pozwalaja na okreslenie ich jako
kwasnych glikolipidow. Sposréd kwasnych zwigzkéw glikolipidowych,
przy blizszej charakterystyce ztogéw, nalezy wzigé pod uwage dwa:
cerebrozydy i gangliozydy. Ich histochemiczne réznicowanie polega na
wykryciu obecnosci kwasu neuraminowego, mozliwym przy pomocy
reakcji Biata (Klenk 1959, Diezel 1954). W obu przypadkach uzyskalismy
stabg, ale dodatnig reakcje Biata. Wskazywatoby to na powigzanie kwas-
nego glikolipidu z kwasem neuroaminowym, zblizajgc go pod wzgledem
wiasciwosci histochemicznych do gangliozyddw.

Poréwnanie reakcji histochemicznych w siatkéwce i mézgu wykazuje,
ze o ile produkty spichrzane w komérkach zwojowych siatkéwki w po-
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staci pozno-dzieciecej sa identyczne ze ztogami S$Srédkomoérkowymi
w osrodkowym uktadzie nerwowym, o tyle w postaci dzieciecej zachodzag
pewne, wydaje sie istotne, réznice. W . przeciwienstwie do ztogow
mozgowych produkty spichrzane w siatkbwce majg cechy kwasnych
glikolipidéw zawierajagcych kwas neuraminowy i powigzanych z biat-
kiem strukturalnym protoplazmy komorkowej. Wiasciwosci te, typowe
dla ztogébw moézgowych w poédzno-dzieciecej postaci idiotia amaurotica,
odroézniajg je pod wzgledem histochemicznym od formy dzieciecej
choroby (Diezel 1960). Cechg typowa dla postaci dzieciecej jest bowiem
brak kwasu neuraminowego w kompleksie spichrzanego glikolipidu,
ktory wystepuje jako zwigzek wolny, tatwo rozpuszczalny, niezwigzany
z biatkiem komorkowym. Z obserwacji moich wynikatoby, ze gliko-
lipidy komorek siatkdwki w postaci dzieciecej choroby sg zblizone do
podstawowej substancji spichrzanej w po6zno-dzieciecej postaci zwy-
rodnienia moézgowo-siatkéwkowego. ,,Dojrzewanie” glikolipidu, obserwo-
wane przy przejsciu z postaci dzieciecej do pézno-dzieciecej, zachodzitoby
wiec na terenie siatkdwki szybciej niz w osrodkowym uktadzie ner-
wowym.

W  rozwazaniach  uwzgledni¢  nalezy ponadto  wspotistnienie
metachromatycznej leukodystrofii w przypadku drugim. W zwigzku
z tym powstaje zagadnienie, na ile wspdtistnienie to modyfikowato obraz
morfologiczny i histochemiczny siatkdwki. Z nielicznych prac, w kt6-
rych) poddano badaniu histochemicznemu siatkéwke z przypadkéw
metachromatycznej leukodystrofii (Cogan, Kuwabara, Richardson, Lyon
1958) wiadomo, ze wystepuje tu réwniez spichrzanie PAS-dodatnich
zwiazkéw lipidowych w komorkach zwojowych. W obrazie morfologicz-
nym brak jest jednak wyraznego powiekszenia komdrek, niewatpliwie
istniejagcego w opisanym przypadku. Nie opisywano tam roéwniez zmian
w pozostatych warstwach siatkéwki, poza komoérkami zwojowym’,
a w szczego6lnosci uszkodzenia o typie retinitis pigmentosa. Materiat
spichrzany wykazywal natomiast cechy brunatnej metachromazji Hir-
scha, Peiffera, podczas gdy obserwowana przez mnie — miala cechy
czerwonej metachromazji 3. Wydaje sig, ze mozna przypuszcza, ze
zmiany morfologiczne i histochemiczne w tym przypadku sg zwigzane
przede wszyskim z idiotia amaurotica.

Na uwage zastuguje rowniez fakt, ze badania oftalmoskopowe w przy-
padku drugim za kazdym razem nie wykazywatly zmian patologicznych.
Wydaje sie, ze wobec kilkakrotnej kontroli dna oczu trudno zatozy¢
przeoczenie zmian siatkbwkowych. Raczej mozna by przyjaé, ze w nie-
ktorych przypadkach, by¢ moze przy nieduzym nasileniu zmian, zmiany
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patologiczne o typie retinitis pigmentosa mogg by¢ nieuchwytne w bada-
niu oftalmoskopowym. Przebadanie wigkszej serii przypadkoéw z pézno-
-dzieciecej formy idiotia amaurotica, bez przyzyciowo stwierdzanychi
zmian ocznych mogto by przynies¢ potwierdzenie lub zaprzeczenie tego
przypuszczenia.

Pragne podziekowa¢ drowi G. Mathiesonowi, ktérego wiasnos¢ stanowit ma-
terial z przypadku drugiego, za pozwolenie wykorzystania go w niniejszej pracy.

M. W. MocaaKOBCKH

MOP®OJIOMUS N TUCTOXUMUN UBMEHEHWA B CETUATKE B JETCKOW
(TAM-3AXC) B MO3OHE-AETCKOW (BEJIbLLOBCKW) OOPUAX
ANABPKTUHECaKIr MANOTNH

Cogep>kuTe

ABTOp npuBoauT pedyjibTaThi  MOpONOrMyeckoro H rUCTOXUMUYECKEFO WCCeA0BaHMA
ceTyaTkM B cry4asx Aetckol n n<MHeuit"TCKOH hopmbl aMaepoTUHecKoro cnaboymus.

WMopdonorHueckaH aapTana ceTwaTKH B nepBoii (opme ABNSETCH cxohhoH ¢ u3MeHe-
nmmmn rana Tan-3axca, KOToosie coctoht B w;u[>cpepoBckT™M nepepokKaeHHH raHrnronapHbix
KNeToK, nx atpo®um u btopmmhoH aereHepuumH HepBHbix Bonokow, npH OTCyTCTBUM Yy3Me-
HEHHIA B OCTasIBHBIX criomx.

BTopoii cnynaii npoACTaBnseT HapyiiieniiH Tuna BarreHa, KoTopble XapaKreHHyyoTTCH ne-
pepcK-emcM pepenTopoB ceTHaTKH, aTpo4"Heii ee rpanyanpHBi< cnoen, ocoleiiHo BHeniHero.
UATPUMOXKAEHNEM nnmmaveyx cydcTanunii B rgnravougpubix  KAeTKax K MUTPSILLLeR  Mens-
AnAa A0 BHELWHMX c.tocb ccthttkh.

['McToXMWHYECKNC CBOWCTBA BWMYYPUK/ICTOUMBIY 3aao>aeHHH, Hsr{foov'okakowmxecn B uaTd-
unazye raiirniroiiapubw KeTOK, B 0flonX esnynasx no3Bo/sstOT onpefesints 3TH cyOcTaum’H
KaK KUCMble ravkonmMngubld coeavHKumH cogepxkawme HellpaMHiioByo KWCnoTy H eBH3§H-
HBie co CTpyKTypsanbHbIM 6enkoM KieTku. B o6enx opmax 6one3nn cy6CcTHHUHH sth moutw
WAEUTUHMbI, OTOMYaUCB ot cebs Tonbko peaKuiieii, KAK BYAHO M3 PA3NNYHU B MHTEHCMBHOCTU
peakUHH OeilpTepa, 7 Takke 60see caiCow cesssio ¢ KNETOYHbIM GE/IKOM B hctckoH hopme
no cpaBHeimK) ¢ no3gHe-feTcKol, hto npiiBoaiir K ux nyduwei pacTBopiimoctv B pacTBopn-
Tcoax jANpoB H K cnmnbee BbipadKeHHO! peaaunn [save.Tuw.

CpaBienne cbo'ic”™ oTnoXeHnn B ranrAHonapHwx krneTkax ceTwaTKH
H B HepBHBix KkneTkax ros0BHOr0 MO3ri 06HapywuBsieT ux T00%.ecTB"HHOCTB k mno3amc-acT-
CKoil thopme H cym™iMEHTejiBHBie pa:sH4'HH B hctckoh hopme. DTn patdy"H4HH aacaKTca
peaKHHH Buann u [dadennu, kotopble nonowr'TejybHBI B cewiTKe, ne drpuwurensHsn B ro-
nosHom MO3re. Npu 3Toll opul 3a60/1€BaHHA NMKKOIMNAAR CeTAUTKU — nporHBOIHMO”HO
[0 T/IHKOOMNNAO0B ro/0BHOrO Mo3rn — eogepxklIT Heilpu MHHOBYIO kncnoTy M €BH33HbI CO
CTpyKTypaAbHbiM 6enkom kn”“tonnoit LMTONAA3MbI.  NogsiepkaBaeyble [lH3eneM thctokhth-
YECKHE esoiieTea PA3/INYAIOLHE AEMCKYI M No3fgHe-AeTckyro c¢MpMbi ornaxkmsatotcs b ceT-
narae. Hesuagymomy, 4oxkuo iipe.rio.araT, uto ,,CO3pPEBSIHME™ TNIMKOMMMAOB ceroNaTai npo-
hcxoaht paHmee uyem sthx >ke cyibeTanuul' B TonosHOT MO3re.
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M. J. Mossakowski

MORPHOLOGY AND HISTOCHEMISTRY OF RETINAL LESIONS
IN THE INFANTILE (TAY-SACHS) AND LATE-INFANTILE (BIELSCHOWSKY)
FORMS OF AMAUROTIC IDIOCY

Summary

Results of morphological and histochemical studies on the retina in cases
of infantile and late infantile amaurotic idiocy are reported.

The morphological pattern of the retina in the first case corresponds to altera-
tions of the Tay-Sachs type, with Schaffer's degeneration of ganglionic cells,
atrophy, and secondary degeneration of nerve fibers, without any changes in the
other layers. The second case represents the Batten type of lesion, characterized
by degeneration of receptors of the retina, atrophy of the granular layers, especially
the outer one, deposits of lipid products in the ganglion cells and migration
of melanin pigment into the outer layers of the retina.

On the basis of their histochemical properties, the intracellular deposits in the
cytoplasm of the ganglionic cells of the retina, in both cases, may be defined as
acid glycolipid compounds containing neuraminic acid and combined with the struc-
tural cell protein. In both types of the disease these compounds are virtually
identical, differing only in respect of reaction, as shown by the weaker intensity
of the Feyrter's reaction, and less intimate combination with cell proteins in the
infantile than in the late infantile form, as shown by the greater solubility in lipid
solvents and weaker intensity of Danielli’s reaction.

Comparison of the histochemical character' of the deposits in the ganglion
cells of the retina and in the cerebral nerve cells showed that they are identical
in the late-infantile form, but exhibit significant differences in the infantile form.
The difference consists in positive Bial and Danielli reactions in the retina, and
negative reactions in the brain. Retinal, in contrast to cerebral glycolipids in this
form of the disease contain neuraminic acid and are combined with the structural
protein of the cell cytoplasm. The histochemical differences between the infantile
and late-infantile forms stressed by Diezel are obscured in the retina. Apparently,
the retinal glycolipids become ,,mature” earlier than the cerebral glycolipids.
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