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Wspotistnienie zmian patologicznych w moézgu i w watrobie w zwy-
rodnieniu watrobowo-soczewkowym stato sie bodzcem dla wielu badan
klinicznych (Pollak 1927, Scherer 1933, Crandal i Weil 1933, Waggoner
i Malamud 1942, Baker 1949) i doswiadczalnych (Hurst i Hurst 1928,
Molla 1924), ktére miaty na celu ustalenie wzajemnych zaleznosci miedzy
tymi dwoma narzadami, a w szczegolnosci wptywu uszkodzenia watroby
na czynno$¢ i morfologie osrodkowego uktadu nerwowego. Pracom
Adamsa i Foleya (1949, 1953) w znacznej mierze zawdzieczamy znajo-
mos¢ obrazu klinicznego, elektroencefalograficznego i morfologicznego
$pigczki watrobowej. W miare gromadzenia obserwacji klinicznych za-
czely sie pojawia¢ w pismiennictwie doniesienia o charakterystycznych
zespotach kliniczno-patologicznych, towarzyszacych ciezkim uszkodze-
niom watroby. Ro&znity sie one od wlasciwego zwyrodnienia watrobowo-
-soczewkowego i w zwigzku z tym okreslone zostaty nazwg nietypowego
zwyrodnienia watrobowo-soczewkowego lub po prostu zwyrodnienia
watrobowo-mézgowego (Hoyashi 1930, Baltazan 1936, Watanabe i Okuda
1938, Inose 1952, Guillain i wsp. 1954, Stockdorf 1955). W roku 1954
McDermott i Adams pierwsi zwrdcili uwage na wystepowanie takiego
samego zespotu chorobowego przy istnieniu przetoki zylnej pomiedzy
uktadem zyly wrotnej a zylg prézng dolng. Sherlock, Summershill
i White (1954) okreslili ten zesp6t nazwag Encephalopathia porto-syste-
rnica.

Jakkolwiek mechanizm powstawania wymienionych zespotéw nie jest
do konca wyjasniony, zasadniczg role patogenetyczng przypisuje sie
wypadnieciu czynnosci odtruwajacej watroby, w nastepstwie czego
krew jelitowa w pelnym swoim skladzie przedostaje sie do krgzenia
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0golnego i Adams, Sherlock i wsp., Baltazan i wspotprac.
1957, oraz Okinaka i wsp. 1962). Caly szereg autorow podkresla, ze
bardziej istotng role od samego uszkodzenia watroby odgrywa istnienie
naturalnego lub sztucznie wytworzonego zespolenia miedzy ukladem
zyly wrotnej i préznej (McDermott i Adams, Baltazan i wsp. Okinaka
i wsp.). Kirk (cytowany za Mangumem i wsp. 1956) uwaza, ze jedynie
obecnos¢ bocznic miedzy tymi dwoma ukiadami zylnymi warunkuje
wystgpienie zespolu psychotyczno-neurolog’cznego. Usuniecie nawet
80 % watroby nie powoduje jej niewydolnosci detoksykacyjnej w sto-
sunku do amoniaku, ktoremu przypisuje sie role istotnego czynnika
uszkadzajgcego osrodkowy ukiad nerwowy. Znane sg jednak przypadki
przebiegajace bez wzrostu jego zawartosci we krwi, zarébwno w prze-
wlektej fazie choroby, jak i w czasie jej ostrych epizodéw (czes¢
przypadkow Sherlocka i wsp. przypadek Guillaina i wsp. oraz przypadkKi
autoréw japonskich).

W sSwietle omoéwionych danych wydaje sie nam celowe przedsta-
wienie przypadku encephalopathia porto-systemica, ktdry mimo niety-
powosci i powiktan klinicznych oraz niepetnego badania biochemicz-
nego wnosi nowe spostrzezenia kliniczne i morfologiczne. Wydaje sie
to celowe tym bardziej, ze zagadnienie to, wobec coraz szerszego stoso-
wania zespolenia wrotno-proznego, jako metody leczenia marskosci
watroby i zwigzanych z nig zylakdéw przetyku, nabiera obecnie szczegdl-
nego znaczenia.

OPIS PRZYPADKU

Dane kliniczne. Chora J. G, lat 67 (Nr hist. chor. 4846/295), przeby-
wata na oddziale neurologicznym Szpitala Grochowskiego (ord. doc. dr med. H. Nie-
lubowiczowa) z kilkutygodniowa przerwa, od 8.X1.1961 r. do 28.X1.1962 r.

Ze skagpych danych wywiadu i z kart informacyjnych réznych szpitali
warszawskich wiadomo, ze chora od kilkunastu Ilat miewala dolegliwosci
zwigzane z przewleklym zapaleniem pecherzyka zo6iciowego. W Ilatach 1958/59
leczyta sie z powodu nawracajgcych krwawien z przewodu pokarmowego i zwig-
zanej z nimi niedokrwistosci niedobarwliwej. Rozpoznano woéwczas marskos$é
watroby i zylaki przetyku, stanowigce zrdédio krwawien. W roku 1960 wykonano
u chorej zespolenie pomiedzy zylg wrotng a zylg prézng dolnag (IV Klinika
Chirurgiczna AM w Warszawie). Bezposrednio po zabiegu chora czuta sie dobrze.
Po uptywie pét roku od chwili operacji chora zaczeta niedoteznie¢ fizycznie
i umystowo. Stata sie apatyczna, matlomoéwna, przestata zajmowac¢ sie domem
i sobag, niekiedy moéwita bez zwigzku. Po trzech miesigcach zniedoteznienie nasi-
lito sie do tego stopnia, ze chora przestata samodzielnie chodzi¢ i je$¢. W dniu
przyjecia na oddzial nastgpito ostre pogorszenie. Chora znajdowata sie w stanie
zamroczenia, byla niezorientowana. Kilkakrotnie wymiotowata.

W chwili przyjecia na oddziat chora przymroczona. Z trudem udawato sie
nawigza¢ z nig powierzchowny kontakt. Byla pobudzona psychoruchowo. Cisnienie
krwi RR 170/90 mm Hg. Tetno 84/min. W zakresie narzadéw wewnetrznych, poza
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tkliwoscig okolicy ledzwiowej na wstrzasanie, nie stwierdzono odchylern od stanu
prawidiowego.

W stanie neurologicznym stwierdzono niewielki, niedowtad lewostronny, wy-
razniejszy w konczynie dolnej, z wygérowaniem odruchéw i odruchami pato-
logicznymi z obu konczyn. Ponadto stwierdzono drobnofaliste drzenie o typie
pozycyjnym palcow obu ragk, wzmozenie plastyczne napiecia miesniowego we
wszystkich konczynach (wyrazniej po stronie lewej), z objawem kota zebatego,
hipermetrie przy prébach moézdzkowych oraz sztywno$é¢ karku na dwa palce.

W poczatkowym okresie stan chorej ulegat widocznej poprawie. Odzyskata
przytomno$é, cofnety sie w znacznym stopniu objawy niedowtadu lewostronnego,
ograniczajac sie jedynie do stopy. Chora zaczelta siada¢ i chodzi¢. W poézniejszym
okresie u chorej pojawity sie ruchy mimowolne w zakresie twarzy i jezyka,
o charakterze milaskania, wysuwania i chowania jezyka, otwierania i zamykania
ust, oblizywania warg itp. Ruchom tym towarzyszyto $linienie sie. Zwiekszyta sie
tez amplituda drzen palcéw. Przybraly one charakter chybotan, wyrazniejszych
po stronie lewej. Przez caly czas utrzymywato sie wzmozenie napiecia miesnio-
wego i dyskretny lewostronny zesp6t spastyczny. Narastaty zmiany psychoorga-
niczne.

Od lutego 1962 u chorej zaczety wystepowac ostre epizody zamroczenia lub
$pigczki. Epizody te przebiegaly niekiedy ze znacznym pobudzeniem psycho-
ruchowym i zwyzkami cieptoty ciata i trwalty od kilku do kilkunastu dni powta-
rzajgc sie w odstepach kilkutygodniowych. Nie wudato sie uchwyci¢ czynnika
prowokujacego ich wystepowanie. Towarzyszyly im stale wymioty i béle w pra-
wym podzebrzu. Nie stwierdzono zaleznosci ich wystepowania od podawania
diety wysokobiatkowej. Z czasem czestotliwo$¢ ostrych epizodéw wzrosta, odstepy
miedzy nimi stawaly sie coraz krétsze, postepowato wyniszczenie. Chora zmaria
wséroéd objawéw niewydolnosci krazenia. Przez caly czas pobytu w szpitalu utrzy-
mywaty sie objawy uporczywego, nie poddajacego sie leczeniu, zapalenia drdg
moczowych.

Z licznych wykonanych badan dodatkowych podajemy jedynie wyniki
diagnostycznie najistotniejsze. OB 16/40. Morfologia krwi: obraz niedokrwistosci
niedobarwliwej z prawidlowym obrazem biatokrwinkowym. W wielokrotnie bada-
nym moczu stwierdzono obraz wiasciwy dla odmiedniczkowego zapalenia nerek,
z obecnoscig pateczki okreznicy w posiewach. Plyn mézgowo-rdzeniowy nie zmie-
niony. Wybitnie dodatnie odczyny serologiczne we krwi (Kolmer 16 j., Kahn 10 j.),
przy ujemnych w piynie mézgowo-rdzeniowym. Biatka w surowicy przez caly
okres pobytu w szpitalu obnizone, przy poczatkowo prawidlowym stosunku
albumin i globulin, w okresie pdézniejszym wzrost y-globulin. Potas w surowicy
krwi przez caty czas obnizony, dochodzit do skrajnych wartosci 24 mEqg/l.
Amoniak we krwi N, NH3 w okresie fazy przewlekiej 86 mc% i 98 mc%
w czasie epizodu ostrego. Wybitnie dodatnie préby watrobowe (tymolowa 20,4 j.
McLg). Bilirubina w surowicy krwi 123 mg%. Cholesterol 138,8 mg%. Zaséb
zasad: 14 mEg/l dwuweglanéw. Pozostate badania biochemiczne w granicach
normy. Poziomu miedzi i ceruloplazminy nie badano.

W badaniu elektroencefalograficznym zapis patologiczny z symetrycznymi
zmianami ogélnomézgowymi pod postacig fal wolnych o czestotliwosci 1—3/sek.,
czesto o rysunku iglicy z fala, o amplitudzie 40—80 milivolt, najmocniej wyrazo-
nymi w odprowadzeniach z przednich czesci moézgu.
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Dane anatomopatologiczne. Badanie sekcyjne wykonane
w 12 godzin po S$mierci wykazato zanikowa marskos¢ watroby (waga
800 gm), kamicowe, wrzodziejace zapalenie pecherzyka zo6tciowego z prze-
biciem S$ciany pecherzyka i nastepczym zétciowym, widknikowo-ropnym
zapaleniem otrzewnej, stan po zespoleniu zyly wrotnej i préznej dolnej
oraz zylaki dolnej czesci przetyku. Ponadto stwierdzono kamice nerki
prawej oraz odoskrzelowe zlewne zapalenie pluc.

Badanie makroskopowe moézgu wykazato niewielkie na-
czyniopochodne ubytki tkanki nerwowej w prawym goérnym zawoju
cholowym, przechodzace na okotostrzatkowa czes¢ zawoju sSrodkowego
przedniego, oraz stan zatokowaty prawego jadra soczewkowatego.
Naczynia podstawy moézgu z pojedynczymi blaszkami miazdzycowymi.

Do badania mikroskopowego moézgu pobrano wycinki z platéw
czotowych, potylicznych i skroniowych, z okolicy zawojéw $rodkowych, rogu
Amona, jader podstawy, ze srédmdézgowia, mostu, rdzenia przediuzonego i mézdzku.
Skrawki parafinowe i mrozikowe barwione hematoksyling-eozyng, fioletem Kkre-

zylu, oraz wedlug metody van Gieson, Heidenhaina, Holzera, Bielschowsky’ego,
karminem Besta i PASem.

Kora moézgowa, zwlaszcza w obrebie platéw czotowych i zawoju
przedsrodkowego, wykazuje znaczne ubytki komoérek nerwowych,
specjalnie warstw 111 i V. Ubytkom komérkowym nie towarzyszy wy-
razny odczyn glejowy. W zawoju S$rodkowym przednim stwierdza sie
powstawanie jamistych ubytkéw tkanki nerwowej, ktore tgczac sie
ze sobg dajg obraz stanu ggbczastego, obejmujacego wybidrczo warstwe
V kory (rye. 1) oraz bezposrednio podkorowa istote bialg (ryc. 2 i 3).
Ubytkom tkankowym, przypominajgcym swoim obrazem plaster miodu,
nie towarzyszy zadna reakcja glejowa ani tgcznotkankowa. Powstajgce
jamki nie wykazujg zwigzku z naczyniami uszkodzonej okolicy. Podobny
obraz stanu ggbczastego obserwuje sie w obrebie przedniej czesci sko-
rupy i jadra ogoniastego, gdzie towarzyszy on umiarkowanym ubytkom
duzych komorek prazkowia i w mniejszym stopniu w torebce wewne-
trznej, we wzgOlrzu oraz w jadrze zebatym moézdzku (ryc. 4). Obraz
mielinowy moézgu prawidtowy. Szlaki diugie nie zmienione. We wszyst-
kich formacjach szarych moézgu stwierdza sie obecnos¢ bardzo licznych
komérek glejowych typu Il Alzheimera. Komorki te (ryc. 5 i 6) cha-
rakteryzuje duze, pecherzykowate, ostro, niekiedy podwdjnie obryso-
wane jadro, zawierajgce jedynie pytkowate grudki chromatyny.
W kazdym jadrze widoczne s zazwyczaj jedno lub dwa metachroma-
tyczne jaderka. Jadra te zwykle sg okragte lub owalne. Widuje sie
jednak postaci nerkowate, osetkowate lub blizej nieokreslonego ksztattu.
W wielu z nich blona jadrowa wykazuje charakterystyczne wreby
i' pofatdowanie. W barwieniach przegladowych niewidoczna jest ich
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protoplazma, dzieki czemu noszg nazwe nagich jader. Niekiedy wokoét
nich widuje sie drobne skupienia, szarozielonkawego ziarnistego barwika.
Komoérki te najobficiej wystepuja w korze mézgu, gdzie nie widzi sie
zupetnie prawidtowych form astrogleju, nastepnie w kolejnosci wyste-
puja: prazkowie, wzgorze, gatka blada, istota czarna, jadro barwikowe
mostu, jadro zebate moézdzku oraz oliwa dolna. Wnetrze nagich jader
jest puste w barwieniach przeglagdowych, za$s w barwieniu odczynni-
kiem Schiffa zawiera niekiedy drobne PAS-dodatnie ziarnistosci.
Ziarenka te jeszcze obficiej skupiaja sie na obwodzie nagich jader
w bezposrednim ich sgsiedztwie. W uzupelnieniu opisanych zmian
w wycinkach z ptata czotowego prawego i wzgoérza prawego stwierdza
sie drobne ogniska naczyniopochodne w fazie rozbiérki makrofagowej.
Ogniska te otoczone sg nieznacznie tylko pomnozonymi i pobudzonymi
astrocytami. Naczynia mozgu, zwiaszcza drobne i srednie, wykazujg
nieznaczne zwidknienie $cian.

OMOWIENIE

Obraz kliniczny naszego przypadku zawiera w zasadzie wszystkie
elementy opisywane jako typowe dla encephalopathia porto-systemica:
okresowe zaburzenie przytomnosci, wyrazny zespot pozapiramidowy
z hiperkinezami, lekki zespét piramidowy lewostronny. RoOwnie typowo
przedstawiat sie obraz zmian elektroencefalograficznych. ,,Czystos¢ dia-
gnostyczng” przypadku komplikowato wspotistnienie kity i odmiednicz-
kowego zapalenia nerek. Role kity, jako czynnika przyczynowego dla
opisanego zespotu klinicznego, mozna z tatwoscig wylgczy¢ ze wzgledu
na brak jakichkolwiek jej objawdw, poza dodatnimi odczynami serolo-
gicznymi we krwi. Wydaje sie jednak, ze nie mozna pominaé¢ wplywu
czynnego procesu zapalnego w drogach moczowych na catoksztatt obser-
wowanych zaburzeri biochemicznych.

Zaburzenia biochemiczne obserwowane w naszym przypadku odbie-
gaja bowiem dos¢ istotnie od klasycznych zespotow encephalopathia
porto-systemica. W dwukrotnie wykonanym badaniu amoniaku nie
stwierdzono ani razu jego wydatnego zwiekszenia, przekraczajgcego
granice normy pracownianej, chociaz nawet w okresie diety bezbiat-
kowej utrzymywat sie on na stosunkowo wysokim poziomie (86y %).
Wzrost amoniaku w okresie epizodu $pigczkowego do 98 y % miesci sie
jednak w granicach btedu metody. Nie przeprowadzano préby obcia-
zenia chlorkiem amonu i dieta wysokobiatkowg. W biochemicznym
obrazie przypadku uderzajg ponadto dwa zjawiska, a mianowicie:
znaczny spadek poziomu potasu oraz umiarkowanego nasilenia kwa-
sica metaboliczna. Wydaje sie, ze oba te zjawiska nalezaloby raczej
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wigza¢ ze wspotowarzyszacym zapaleniem odmiedniczkowym nerek,
niz z podstawowym uszkodzeniem watroby. Zwrdci¢ jednak nalezy
uwage na fakt, ze poziom potasu w surowicy krwi obnizat sie naj-
wydajniej w okresach $pigczkowych. Rola tego obnizenia, dla cato-
ksztattu obrazu klinicznego, jest trudna do ustalenia. Wydaje sie jed-
nak faktem godnym zanotowania i przesledzenia w dalszych obser-
wacjach.

Jakkolwiek obserwowane zaburzenia biochemiczne, zwigzane prawdo-
podobnie z uszkodzeniami pozawatrobowymi, stanowity tylko czynnik
dodatkowy, przypuszczalnie pogarszaty jednak w znacznej mierze stan
zwiazany z podstawowym procesem chorobowym, ktdrego istote sta-
nowita patologia watrobowa. Ostatecznie rozstrzygajace byto badanie
morfologiczne osrodkowego ukiadu nerwowego, ktére wykazato zmiany
identyczne w swojej strukturze i roztozeniu z obrazami opisanymi
dotychczas i uznanymi za typowe dla encefalopatii pochodzenia watro-
bowego.

W obrazie morfologicznym przypadku, na okreslenie zastuguje niska
aktywnos$¢ astrogleju. Przejawia sie ona brakiem odczynu na gabczaste
zwyrodnienie tkanki, podnoszonym poprzednio przez Inose i Guillaina
i wsp. W naszym przypadku zaznacza sie ona ponadto niktym odczynem
glejowym w obrebie ognisk naczyniopochodnych. Brak odczynu glejo-
wego, jako wyraz jego niewydolnosci czynnosciowej w chorobie Wil-
sona, podkreslali: Schaltenbrand i Bailey (1928). Wydaje sie, ze w przy-
padku encefalopatii pochodzenia watrobowego mamy do czynienia
z podobnym zjawiskiem. Brak reakcji astrocytarnej odrdznia stan gab-
czasty w encephalopathia porto-systemica od analogicznych zmian opi-
sanych przez McMenemeya, Granta i Smitha (1962) w tak zwanej
subacute spongiojorm encephalopathy stanowiagcej schorzenia z grupy
choréb przedstarczych. Brak zwigzku ognisk zwyrodnienia ggbczastego
z uktadem naczyniowym odr6znia go w naszym przypadku od naczynio-
pochodnych zmian tego typu.

W przypadku naszym nie stwierdziliSmy wtretéw w nagich jadrach
barwigcych sie dodatnio karminem Besta. Obecnos$¢ ich stanowi czynnik
réznicujacy nagie jgdra w chorobie Wilsona od analogicznych zmian
w $pigczce watrobowej, czy w encefalopatii pochodzenia watrobowego
(Inose, Okinawa i wsp.). ObserwowaliSmy natomiast obecno$¢ PAS-
-dodatnich ziarnistosci we wnetrzu nagich jader, jak rowniez w ich
bezposrednim otoczeniu, ktore by¢é moze lezalty w ich protoplazmie
nie uwidoczniajgcej sie w zadnym ze stosowanych barwien. Wydaje sie,
Zze przy pomocy tego barwienia uwidacznia sie¢ weglowodanowa skia-
dowa zielonkawego barwika wystepujacego w grudkowych skupieniach
w otoczeniu nagich jader opisywanego przez licznych autoréw i obser-
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wowanego przez nas. Istota tego barwika jest dotychczas zupeinie
nie znana.

Réznicowanie kliniczne encephalopathia porto-systemica i zwyrod-
nienia watrobowo-soczewkowego nie nastrecza trudnosci. Zespét ence-
phalopathia porto-systemica wystepuje zwykle w 6 lub 7 dziesigtkach
lat, czeSciej u kobiet. Nie stwierdza sie tu obciazenia dziedzicznego
typowego dla choroby Wilsona. Zespol ten rozwija sie u ludzi z istnie-
jacg przetokg pomiedzy ukiadem zyly wrotnej a zyla czcza dolna.
U os6b tych stwierdza sie w wywiadach dane o poprzedzajgcej chorobie
watroby, wielokrotnie marskosci z zylakami przetyku. Osobng grupe
stanowia chorzy z motylicznoscig japoriska watroby, u ktoérych zaczo-
powanie $rodwatrobowych rozgatezien zylty wrotnej przez larwy paso-
zyta stwarza warunki do wytworzenia sie krgzenia obocznego, miedzy
uktadem wrotnym a zytg proznag dolng z pominieciem zylnego filtra
watroby. W obrazie neurologicznym zespotu na czolo wysuwajg sie
objawy pozapiramidowe i piramidowe z wyrazng komponentg moézdz-
kowa i otepienng. Najbardziej typowym objawem klinicznym zespotu
neurologicznego sg okresowo wystepujace epizody ilosciowych zaburzen
Swiadomosci, do standw $pigczkowych wigcznie. Nie stwierdza sie przy
tym nigdy zmian w rogéwce. Podstawowym elementem biochemicznym,
roznicujgcym oba zespotly, jest brak zaburzen w metabolizmie miedzi
i aminokwaséw, z prawidlowym poziomem ceruloplazminy w ence-
phalopathia porto-systemica, a cbecncs¢ (w wiekszesci przypadkow)
podwyzszonego poziomu amoniaku w surowicy krwi, osiggajgca szcze-
goOlnie wysokie wartosci w okresach $pigczkowych. Istotne znaczenie
diagnostyczne majg proby obcigzenia dietg wysokobiatkowa lub zwigz-
kami amonowymi, np. chlorkiem amonu (Sherlock, Summershill
i White).

Natomiast morfologiczne réznicowanie obu zespotéw moze nastreczac
znaczne trudnosci. Zasadnicze zmiany morfologiczne zespotu encepha-
lopathia porto-systemica, a mianowicie zwyrodnienie gabczaste tkanki
nerwowej i obecno$¢ alzheimerowskich jader glejowych typu Il sta-
nowig cze$¢ skladowa patomorfologii zwyrodnienia watrobowo-soczew-
kowego. Obraz morfologiczny zmian moézgowych encephalopathia porto-
systemica rézni sie od choroby Wilsona w pierwszym rzedzie umiejsco-
wieniem zmian zwyrodnieniowych. Zwyrodnienie ggbczaste tkanki ner-
wowej wystepuje przede wszystkim w giebokich warstwach kory moézgu
i w istocie biatej podkorowej, zwilaszcza okolicy czotowej z wybidrcza
predylekcja do zawoju sSrodkowego przedniego. Zwoje podkorowe
dotkniete sg znacznie rzadziej i w znacznie mniejszym stopniu. Nie
opisywano rowniez wystepowania w encephalopathia porto-systemica
komorek Alzheimera typu | i komérek Opalskiego, uwazanych za
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patognomoniczne dla zwyrodnienia watrobowo-soczewkowego. Autorzy
japonscy (Okinaka i wsp. Watanabe i Okuda) podnosza wystepowanie
Srodjadrowych wtretdéw, barwigcych sie karminem Besta, w ,,nagich”
jadrach w encephalopathia porto-systemica, ktorych brak jest w analo-
gicznych postaciach gleju w chorobie Wilsona.

Istniejg jednakze niewatpliwe przypadki zarowno choroby Wilsona,
jak i encephalopathia porto-systemica, ktérych obrazy morfologiczne sg
catkowicie zbiezne. Te podobienstwa uzasadniajg traktowanie przypad-
koéw encephalopathia porto-systemica jako nietypowych postaci choroby
Wilsona (Inose, Guillain, Bertrand, Godet-Guillain), badz tez proby
szukania wspdlnych dla obu zespotdw mechanizméw patogenetycznych
w dziataniu na tkanke nerwowsg nie przepuszczonej przez filtr watroby
krwi jelitowej (Baltazan, Olszewski, Zervas). Podobienstwa morfolo-
giczne sg tym wigksze, ze obecnos¢ karminochtonnych wtretéw w nagich
jadrach w encephalopathia porto-systemica nie jest, jak sie wydaje,
zjawiskiem statym. Najistotniejszym czynnikiem rdéznicujgcym oba
zespolty sg zaburzenia metabolizmu miedzi, obecne w chorobie Wilsona,
podczas gdy w encephalopathia porto-systemica zawarto$¢ miedzi, za-
rowno we krwi, jak i w tkance nerwowej, nie odbiega od wartosci
prawidtowych. Morfologiczne wyktadniki obecnosci lub braku zaburzen
w metabolizmie miedzi w tkance nerwowej moga by¢ uchwycone
w jej badaniu histochemicznym.

M. A Moccakoscky, A. TMantowwkesny-LLInmxes

ENCEPHALOPATH1A PORTO-SYSTEMICA

Copep>kaHue

Mocne «kpaTkoro aHasMsa [AaHHbIX fiMTepaTypbl  aBTOpbl  NPOBOAAT  COGCTeenUbIn
cnyyvait  neunHkumkl  anuedaaonctun. Cnydaili oTHOCUTCA K 67-71eTHESl O>KEHLUUHe € Npo-
AO0/DKNTESIbIHBIM - asia MHEe30M BOCnavsieHNA >KEeNMYHbIX nyTe|7|, blpposa neyenn n nepno-
[uyecamx apoeoTUMCUMM un3  ecpraoambIX een  Jfiwleekgc. [lonTopa royc Tomy WC3CAH
npoBefieH MNOPTO-KaBaslbiNblH  aHAcCTOMO3. Y  6onbisioli  Habnopasica  c/1iabo-BblipadkeHsblad
nnpamMagHbiH - CMHAPOM € napactar”™am  3KCCTanMpcumnavbldy U ncaxoopraHAyvln; kHM  CUH-
OpOMOM, UMC (POHE KOTOPbIX nkmeAuducs JIEPUOLMMCCKME paccTpoiicTBa CO3H3sIHH BMJ10Tb
00 NecKoNbKO-AHEBHbLIX KOMATO3HbIX COCTOMHASA. OG6GHayy»xeusl [/1y60KMe 610xmmiyecave
pcccTpoiicTec e enae vapyllenmii 3heaTposIMTHOrO A JIPOTEHNUOro 6c/icnucc A PCcccTpos-
CTB3 KAC/IOTHO-LLEe4Y0o4Aa0ro paBssAoOBeCcss.

B CceKUMKMUKM wuccnefoecmmun  Obinc  obncpaxkenuc  avueanimaTuyeckKen — KapTauc
NIeYCMOYHOI0  JIPOUCXYKIEMMN € MIMeVeMMnMMu  xapgaTeps status spongiosus s Kope
U Ccyb6aopTHKALINKM Gesiom BelecTsBe, Waliboniee BbIPOK NHbLIMU s 06/1CCTVM  JIpeLen-
TPCNbUOWA  M3enUMM, € Takke unanmuve M A/bUreMmMepc so BCEX CepbiX (HOPMCLUNX
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MO3rKM. ABTOPbLl yKasbiBalOT Ha pas/inuma  6UOXMMUYECKUX W3MeHeHulW B HabnogaemMom
cny4yae Cc asiHHbIMU nuTepaTypbl. OcobeHHO ob6palliasl BHUMaHME HU3KUIA YypOBeHb Kasius.
Bajawowmii ewe B nepuvoae paceTpoiicTB CO3HaHUSA, BPU HOPMa/IbHOM YPOBHE sIMMHABSA.
He oT6pacbiBas He(pppoenHoro mexaHusmMa (XpPOHUYECKHW, 060CTpeHHbIN nuasionedpuT)
onucbliBaeMbIX un3Menesull, aBTOpbI BOAJSIEPKUBAIOT C/IO>KHOCTb MeTaboImyecknx paCCTpOﬁCTB
B TedeHun TenatoT'elwoii suwedanonatan. MOXET 6biTb aMMWaK He sBrseTca €OUHCTBEH-
HbIM akTopom, 06ycBOB/IMBaKOWMUM pasBUTUE paccTpolicTB co3maunnn. Ha 3TO yk3abiBaoT
TaKk MUWOTOHUC/IEUUBbIE JNHepaTypuble Aaumblie, KakK W KINUNYeekne I/IaGI'IIO,CI,eVII/IVI.

B mopdonoTHYeckoM  KApTHMEe cnyudss aBTOpbi oco60 noayvyepKMBalOT — MOBPeXAeHUs
YyHKUMM  [7IMH, npoHBAsitowHecH HeAocTaTOMHOCTbK) ero penapTTOPHOH AeATeNnbHocTM —
HaoNoAsieMble TsAK & YYACTKAX 3aHATbIX  H3MEHEHHHMH Tsanma sStatus spongiosus  ksak
H b Ba30reHHbIX LEPEOPOMAIALMOHHLINX ousaTsax. AbITOPbl uve HabAw[aIM  MPUCYTCTBUN
VHK03MW B ronbix HApPax, no3uTUBHO OKPSALUHBAIOWMXCH KAPMHHOM BecTsa. 3aTo HAGMMO-
asnHesl  PAB-NONOXAUTENbIHBIL, 3€PHUCTOCTU, JIOKA.MH3HPYMOW HCA wHOorpa BHYTPWU, s Nper-
MYLLUECTBEHHO BOKPYr ToubiXx fAdep. [1oBMAHMOMY $e/10 KacseTcs 3aKpacku YrieBoAHOro
KOMIOHEHT Cepo-3e/1IeHOTO KPSACHTEsH, Hab/oAaeMoro b CTaHapTHbIX OKPALUMBAUHHX.

M. J. Mossakowski, J. Paluszkiewicz-Szymchel

PORTO-SYSTEMIC ENCEPHALOPATHY

Summary

The authors report the case of a 67-year old female who suffered for a few
years from cholecystitis, hepatic cirrhosis and bleeding from esophageal varices.
One and half year ago an anastomosis of the portal vein with the inferior vena
cava was performed. On admission to the hospital marked pyramidal and increasing
extrapyramidal and psychoorganic syndromes were observed as well as periodic
loss of consciousness and intermittent coma lasting several days. Proteins and
electrolite levels and acid-alkali balance were seriously disordered.

Postmortem examination revealed changes characteristic of liver encephalo-
pathy with status spongiosus of the cerebral cortex and subcortical white matter,
most marked in precentral gyrus, and presence of Anlzheimer’s glia type Il in all
gray structures of the brain. Best's carmine-positive inclussions in naked nuclei
were not observed. There were present in naked nuclei PAS-positive intranuclear
granulations which more often sorrounded the nuclei. It seems that these gra-
nulations correspond to carbohydrate fraction of gray-greenish pigment noticed
in routine staining.

The authors point to the strinkingly low potassium level when the patient
was unconscious. The ammonia level was normal. These data differ from those
of other authors.

Authors keep in mind nephrogenous mechanism i. e. chronic exacerbated
pyelonephritis, but suggest complicated metabolic disorders in the course of
liver encephalopathy. Ammonia perhaps is not the sole factor responsible for
the disorders of consciousness. The clinical course as well as the data from
the literature support this suggestion.
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Rye. 1. Jamiste ubytki tkanki nerwowej, skladajace sie na obraz zwyrodnienia
gabczastego w V warstwie kory ruchowej. Zmniejszona ilos¢ komérek nerwowych,
ilos¢ gleju w granicach normy. Hematoksylina-eozyna. Pow. 135 X.

Fig. 1. Spongictic degeneration of the Vth layer of the motor cortex. Small cavities
in cerebral tissue. The amount of nerve cells is below normal, the amount
of glial cells normal. Hematoxylin-eosin. Magn. X135.

Rye. 2. Stan gabczasty w warstwie wiékien podkorowych, zakretu $rodkowego
przedniego. Brak odczynu glejowego. Hematoksylina-eozyna. Fow. 75 X.
Fig. 2. Status spongiosus in subcortical fiber layer of central anterior gyrus.
Glial reaction absent. Hematoxylin-eosin. Magn. X 75.



Rye. 3. To samo co na rye. 2 w barwieniu metodg Heidenhaina. Pomiedzy jam-
kami prawidtowo zachowane ostonki rdzenne. Pow. 75 X.
Fig. 3. The same field as in Fig. 2., stained after Heidenhain. Among the
cavities well preserved myelin sheaths. Magn. X 75.

Rye. 4. Stan gabczasty w jadrze zebatym moézdzku. Znaczny ubytek komorek

nerwowych, bez wyraznego odczynu glejowego. Hematoksylina-eozyna. Pow. 175 X.

Fig. 4. Status spongiosus of cerebellar dentate nucleus. Loss of nerve cells
marked, without evident glial reaction. Hematoxylin-eosin. Magn. X 175.



Rye. 5. Nagie jadra Alzheimera w korze wyspy. Widoczne duze ostro obrysowane,
,puste” nie posiadajgce protoplazmy jadra glejowe. Hematoksylina-eozyna.
Pow. 300 X.

Fig. 5. Alzheimer’s ,,naked nuclei” in insular cortex. Large, sharply demarcated
,empty” glial nuclei are shown without cytoplasm. Hematoxylin-eosin. Magn. X 300.

Rye. 6. Nagie jadra Alzheimera. We wnetrzu niektdrych jader widoczne ostro
obrysowane jaderko. Obok prawidtowe jadra oligodendrogleju. Hematoksylina-
eozyna. Pow. 600 X.
Fig. 6. Alzneimer’s ,,naked nuclei”. Inside of some nuclei
nucleoli. On the side normal nuclei of oligodendroglia. Hematoxylin-eosin.
Magn. X 600.

sharply demarcated





