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Uszkodzenia kory i podkorowej istoty biatej w zwyrodnieniu watro-
bowo-soczewkowym sg stosunkowo rzadkie. Z obfitej kazuistyki Swia-
towej, dotyczagcej zwyrodnienia watrobowo-soczewkowego, Richter (1948)
wybrat 13 przypadkéw choroby Wilsona, w ktdrych obrazie morfolo-
gicznym dominowato uszkodzenie pewnych okolic kory i podkorowej
istoty biatej, identyczne w swoim charakterze z typowymi wilsonow-
skimi zmianami w jadrach podstawy.

Ostatni dziesigtek lat przyniést szereg nowych doniesien. Wedtug
Schulmana i Barbeau (1963) ilos¢ opisanych dotychczas przypadkow
siega 20. Berard-Badier i wspotaut. (1960) podali przeglad 33 przy-
padkéw choroby Wilsona zebranych z pismiennictwa, w ktérych wy-
stepowaty uszkodzenia korowe lub podkorowe oraz mieszane uszkodze-
nia korowo-podkorowe. Liczby podane w tym zestawieniu wydajg sie
nieco wygorowane, zwilaszcza, ze cze$¢ z przytoczonych przypadkow
nalezy zaliczy¢ raczej do grupy encephalopatia porto-systemica Guil-
lain i wspotaut. (1954) uwazajg, ze postaC korowo-podkorowa wyste-
puje w 10% przypadkow choroby Wilsona. W pismiennictwie polskim
przypadek taki opisat Brzezicki (1937).

W wiekszosci opisanych przypadkéw uszkodzenia korowe dotyczyty
ptatéw czotowych, przede wszystkim zawoju czotowego gdrnego i $rod-
kowego, przechodzac niekiedy na zawdj czotowy dolny i okolice zawo-
jow centralnych oraz placik ciemieniowy gorny, a znacznie rzadziej
na pozostate okolice pétkul. W pojedynczych tylko przypadkach obser-
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wowano ogniska skroniowe i ciemieniowe, bez rdéwnoczesnego uszko-
dzenia ptatow czotowych. Rozlegle rozmiekania obejmujgce obszar wielu
ptatéw, takie jak w przypadku Schulmana i Barbeau, nalezg do nie-
zwyktych rzadkosci. Zmiany sg zwykle symetryczne, a ich natezenie
przewyzsza intensywnos$¢ wspotistniejgcego uszkodzenia jader podsta-
wy. W nielicznych przypadkach zmiany korowo-podkorowe bytly jedy-
nym uszkodzeniem osrodkowego uktadu nerwowego (Schob 1924).

Wydawato sie nam interesujace przedstawienie dwdch nowych obser-
wacji dotyczacych tej postaci zwyrodnienia watrobowo-soczewkowego,
zarowno ze wzgledu na rzadkos$¢ jej wystepowania, jak rowniez obec-
no$¢ obrazéw morfologicznych, pozwalajgcych na wysuwanie pewnych
hipotez patogenetycznych.

OBRAZ KLINICZNY PRZYPADKOW

Przypadek 1. Chora M. M. lat 17 w chwili zgonu, zachorowala w wieku
lat 14. W okresie od wrze$nia 1961 do marca 1963 pacjentka trzykrotnie przeby-
wata na leczeniu w Klinice Neurologicznej Slaskiej AM w Zabrzu (nr hist. chor.
345/61, 56/61, 26/63). Poprzednio nigdy nie chorowata, rozwijata sie prawidtowo.
W 15 roku zycia dziecka spostrzezono stopniowe narastajagce spowolnienie mo-
wy, obnizenie aktywnosci zyciowej oraz catkowita utrate zainteresowan. Po kilku
miesigcach pojawity sie ruchy mimowolne reki prawej oraz maskowato$¢ twarzy.

Przy pierwszym przyjeciu do szpitala (mniej wiecej po uptywie roku od wystag-
pienia pierwszych objawéw choroby) w stanie dziecka uderzalo wybitne spowolnie-
nie psychiczne i ruchowe. Narzady wewnetrzne nie wykazywaty odchylen od stanu
prawidlowego. Cisnienie krwi RR 115/75 mm Hg. W stanie neurologicznym
stwierdzono obecno$¢ nieregularnych, grubofalistych ruchéw mimowolnych w za-
kresie reki i stopy prawej, nasilajacych sie przy ruchach zamierzonych, wzmo-
zenie napiecia miesniowego, typu kota zebatego w prawych konczynach, obu-
stronng niezborno$¢ konczyn gérnych oraz obnizenie sity miesniowej w konczy-
nie dolnej prawej. Dziecko nie chodzito. Badaniem w lampie szczelinowej stwier-
dzono obecno$¢ pierscienia Keiser-Fleischera

W poczatkowym okresie pobytu w szpitalu stan dziecka ulegt poprawie, zaczeta
samodzielnie chodzi¢, zmniejszyto sie drzenie. W tym czasie jednak pojawito sie
powiekszenie $ledziony, wybitny dermografizm skérny i zmiany #ojotokowe na
skoérze glowy.

Zastosowana kuracja BAL’em nie przyniosta zasadniczych zmian. W styczniu
1962 wystgpity bardzo czeste kilkuminutowe napady drgawek ogniskowych, obej-
mujacych prawag potowe twarzy oraz prawg konczyne goérng. Napady te, przebie-
gajace zawsze z zachowanag przytomnoscig, wystepowaly z czestotliwoscig do Kil-
kudziesieciu na dobe. W tym czasie wystagpit réwniez potowiczy niedowtad pra-
wostronny. Zaréwno drgawki jak i niedowtad po pewnym czasie cofnely sie,
jednakze ruchy mimowolne majace charakter grubofalistych, nierytmicznych drzen
odsiebnych czesci koriczyn prawych utrzymywaly sie stale. Zaczely réwniez po-
jawiac¢ sie ruchy o podobnym charakterze w konczynach lewych. We wszystkich
konczynach stwierdzono wzmozenie napiecia miesniowego typu pozapiramidowego.
Uderzata maskowata twarz z zastyglym usmiechem, skandowana mowa, znaczna
chwiejnos¢ afektywna, skilonno$¢ do dowcipkowania oraz postepujace otepienie.
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Okresowo wystepowaly napady drgawkowe prawych konczyn. Stopniowo wy-
ksztatcit sie pelny prawostronny zespét spastyczny nakitadajacy sie na uprzednio
istniejacy zesp6t pozapiramidowy. Od wiosny 1962 pojawity sie napady wejrze-
niowe, wystepujace z narastajaca czestotliwoscig; w tym tez czasie stwierdzono
powiekszenie watroby. Stan chorej stopniowo pogarszat sie. Pogiebiat sie zespét
neurologiczny, postepowato wyniszczenie, wystapity zaburzenia w potykaniu, roz-
winetly sie odlezyny. Chora zmarta 24.111.1963 roku w stanie skrajnego wyniszczenia.

Z licznych wykonanych badann pracownianych podajemy tylko diagnostycznie
najistotniejsze.

OB w granicach 8/20 — 30/58. Obraz morfologiczny krwi cechowala uporczywie
utrzymujaca sie leukopenia (do 2300 kb w mma3), przy umiarkowanej niedokrwi-

Nr.EEB 1740 MM tal 16 14.VIIl.62

Rye. 1. Zapis eeg chorej M. M., wykonany 14.VI11.1962, tj. 7 miesiecy przed $miercia.
Fig. 1. Electroencephalogram of patient M. M. (case No. 1), taken on August 14,
1962, that is 7 months before the patient’s death.

stosci niedobarwliwej i prawidtowym obrazie Schilliga. Poziom biatek w surowi-
cy 6,7°lo— 7,5%. Proteinogram w trzykrotnym badaniu charakteryzowalo obnize-
nie procentowej zawartosci albumin (do 36,7%) oraz wzrost zawartosci wszystkich
frakcji globulinowych, przede wszystkim gamma-globulin (do 29,5%). Aminokwasy
w surowicy krwi — 152 poziom bilirubiny prawidtowy. Préba tymolowa
od 54 do 91 j. Mc Lag. Poziom miedzi w surowicy 75 gamma%b, aktywno$é
cerulo-plazminy wyrazona w jednostkach Ravina 0,28 (przy normie pracownianej
0,3 —1,0). Poziom miedzi w moczu 56 gamma/l, aminokwasy w moczu 774,4 mg%o/
24 godz. Plyn moézgowo-rdzeniowy poza nieznaczng pleocytoza niezmieniony. Od-
czyny kilowe we krwi i plynie moézgowo-rdzeniowym ujemne. Zapis elektro-
encefalograficzny patologiczny (dr med. B. Grudzinska). Na tle uogdlnionej de-
presji czynnosci bioelektrycznej czeste kroétkie serie fal wysokonapieciowych
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.3c/sek., z wyrazng przewaga w odprowadzeniach czotowo-ruchowych (ryc. 1). Po-
zostale badania pracowniane bez istotnego znaczenia diagnostycznego.
Rozpoznanie kliniczne: Zwyrodnienie watrobowo-soczewkowe.
Przypadek 2. Chory P. H., lat 21 (w chwili zgonu), przebywat w Kklinice
Neurologicznej Slaskiej AM w Zabrzu dwukrotnie w okresie od 18.1V do 7.XI.
1962 (nr hist, choroby 164/62 i 415/62). Pierwsze objawy choroby wystapity w wie-
ku lat 18. Miaty one charakter lekkiego drzenia obu rak. W ciagu kilku miesiecy
drzenia nasility sie znacznie oraz wystgpity zaburzenia mowy. Mowa stata sie
spowolniata i betkotliwa. W latach 1960 —1961 kilkakrotnie przebywat na lecze-

Nr. EEG 1603 PHIlat20 21.IV.62

Ryc. 2. Zapis eeg P. H., wykonany 21.4.1962, 6V2 miesigca przed $miercig.
Fig. 2. Electroencephalogram of patient P. H. (case No. 2), taken on April 21, 1962,
that is 6 and a half months before patient’s death.

niu w roéznych oddziatach neurologicznych. Mimo stale pogarszajgcego sie stanu
zdrowia pracowat, az do czasu przyjscia do kliniki.

Do czasu zachorowania by}t zawsze zdréw. Na kilka miesiecy przed wystgpieniem
pierwszych dolegliwosci doznat ciezkiego urazu gtowy, potaczonego z utratg przy-
tomnosci i nastepczymi bdélami glowy. Wywiad rodzinny bez znaczenia. Przy
przyjeciu do kliniki nie stwierdzono zaburzeh w zakresie narzadéw wewnetrz-
nych. Cisnienie krwi RR 110/80 mm Hg.

Chory przytomny, psychicznie spowolniaty, znaczna otyto$¢, usta stale otwarte,
czesto z zastygtym usmiechem. Mowa powolna, betkotliwa, nieco skandowana, mi-
mika twarzy uboga. Grubofaliste spoczynkowe drzenie lewej konczyny gornej,
nasilajgce sie przy ruchach zamierzonych i w stanach emocjonalnych, oraz nie-
rytmiczne wysokoczestotliwe trzepotanie prawej konczyny goérnej. Napiecie mies-
niowe obustronnie wzmozone o typie pozapiramidowym. W konczynach dolnych
obustronne kurczowe wzmozenie napiecia oraz dodatni objaw Rossolimo.
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Dwukrotnym badaniem w lampie szczelinowej nie stwierdzono obecnosci pier-
écienia Keiser-Fleischera. W stanie psychicznym poza obnizeniem napedu psycho-
ruchowego i euforycznym nastrojem nie stwierdzono odchylen od normy.

W ciggu trzy- i poétmiesiecznego pobytu w Klinice obserwowano state pogar-
szanie sie stanu chorego. Mowa byla coraz mniej zrozumiata, chory przestat cho-
dzi¢ samodzielnie, bez pomocy o0séb trzecich nie moégt wykonaé¢ najprostszych
czynnosci. W tym czasie stwierdzono powiekszenie watroby na 2 pp.

Na tydzien przed S$miercig zaczely wystepowaé¢ napady lewostronnych drgawek
potowiczych, przebiegajacych z utratg przytomnosci. Napady wystepowaty po
kilka razy dziennie. Rozwinat sie stan padaczkowy. Po dwoéch dobach jego trwania
chory zmart wséréd objawéw niewydolnosci krazenia.

Badania dodatkowe: OB 12/28. Obraz morfologiczny krwi bez odchylen
od stanu prawidlowego. Proteinogram wykazywat wzrost gamma globulin. Préby
watrobowe bez odchylen od normy. Zawarto$¢ aminokwaséw w surowicy krwi
prawidtowa. Poziom aminokwaséw w moczu — 36 mg%o, poziom miedzi w mo-
czu 254 gamma/24 godz. Odczyny kitowe we krwi i ptynie mézgowo-rdzeniowym
ujemne. Ptyn modzgowo-rdzeniowy w czasie stanu padaczkowego: biatko 82 mg4/o,
przy prawidtowej zawartosci komoérek i lekko dodatnich odczynach globulino-
wych. Zapis elektroencefalograficzny patologiczny (dr med. B. Grudzinska). Uogdl-
nione obnizenie czynnosci bioelektrycznej, szczegélnie widoczne w odprowadze-
niach z tylogtowia. W odprowadzeniach z przodogtowia i z okolic skroniowych
przewaga rytmu 5—7 c/sek. oraz fale 3—4 c/sek. z zaznaczong lateralizacjg zmian po
stronie prawej (ryc. 2). Pozostate wyniki badan pracownianych bez istotnego zna-
czenia diagnostycznego.

Przypadek nastreczat do$¢ zasadnicze trudnosci diagnostyczne. Ze
wzgledu na niepelny zesp6t cech zwyrodnienia watrobowo-soczewko-
wego rozpoznanie kliniczne brzmiato: Morbus degenerativus cerebri

cum signis morbi Wilsoni. Status epilepticus.

OBRAZ ANATOMOPATOLOGICZNY PRZYPADKOW

Przypadek 1. Badanie sekcyjne wykonane w 30 godzin po zgonie
wykazywato wyniszczenie, zanik narzgdow wewnetrznych, drobnoguz-
kowag marskos¢ watroby oraz obustronne odoskrzelikowe zapalenie ptuc.
Badanie drobnowidowe watroby wykazato wybitny rozplem miedzy-
zrazikowej tkanki tgcznej z obrazem nowotworzenia kanalikéw zdtcio-
wych oraz odcinkowo znacznymi naciekami drobno-okragto-komorko-
wymi. Liczne komdrki watrobowe stluszczate. Ich jadra duze, jasne,
pecherzykowate, niekiedy z wodniczkami $rédjagdrowymi.

Badanie makroskopowe moézgu wykazalo moézg maty, sy-
metryczny, z nasilonymi cechami zaniku i znacznym pogrubieniem opon
miekkich. Na przekrojach czotowych przez potkule stwierdzono obec-
nos¢ obustronnego jamistego rozpadu tkanki nerwowej, obejmujacego
istote biatg zawojéw czotowego gornego i Srodkowego. Liczne przebiega-
jace przez Swiatto ubytkoéw pasma i blaszki tkankowe powodowaty po-
wstanie wielokomorowego ukiadu jamistego. Jamy ciggnety sie od oko-
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licy bieguna czotowego, obustronnie do wysokosci zawoju $rodkowego
przedniego. Spoidto wielkie moézgu Scienczate. Uklad komorowy syme-
trycznie poszerzony. Pozostate struktury moézgowia i rdzenia kregowego
makroskopowo niezmienione.

Badanie mikroskopowe mozgu wykonano na duzych skraw-
kach topograficznych przez potkule, pobranych.na wysokosci przedniej,
srodkowej i tylnej czesci jader podstawy i przez okolice potyliczna,
uzupetnionych wycinkami ze $rodmézgowia, mézdzku, rdzenia przediu-
zonego i kregowego. Skrawki barwiono hematoksyling-eozyna, metoda
van Gieson, Heidenhaina, Kluvera, Kanzler-Arendta. Ponadto badano
drobne wycinki pochodzace z sgsiedztwa opisanych makroskopowo ubyt-
koéw jamistych tkanki, ze zwojow podstawy i okolicy ciemieniowej kory,
barwionych nastepujacymi metodami: Sudan Ill, Sudan czarny B, PAS,
biekit alcjanowy, tréjbarwna metoda Massona, metoda Mallory’ego na
tkanke glejowg, Cajala, Bielschowsky’ego i Holzera.

Najwybitniejsze zmiany patologiczne spostrzegano w obrebie potkul
mozgu. Opisany w badaniu makroskopowym ubytek tkanki zajmuje
istote bialg zawojow czotowego goérnego i srodkowego (ryc. 3). Istota
biata w otoczeniu ogniska rozpadu wykazuje rozlane zbledniecie mie-
Imy, obejmujace swoim zasiegiem cze$¢ centrum semiovale oraz istote
bialg zawojow czotowego dolnego, obreczy (ryc. 4) i srodkowego przed-
niego, a czesciowo rowniez spoidto wielkie.

Przez Swiatto ubytku przebiegajg liczne beleczki naczyn krwionos-
nych otoczonych resztkami zachowanej tkanki nerwowej, z przerostymi
astrocytami oraz licznymi komorkami zernymi. W brzegach ogniska wi-
doczna jest bogata sie¢ naczyniowa. Naczynia te charakteryzuje znaczne
pogrubienie oraz zwidknienie przydanki i obecnos¢ bogatej sieci miedzy-
naczyniowych mostkéw retikulinowych. W sieci proliferujgcej tkanki
tacznej widoczne sg liczne skupienia miodych komorek tkanki tgcznej
i makrofagéw wypetnionych sudanofilnymi produktami rozpadu. Wi-
doczne tu sg réwniez zachowane astrocyty, wielokrotnie przeroste z nie-
prawidtowo uksztattowanymi lub rozpadlymi wypustkami (ryc. 5). Spo-
tyka sie ponadto przeroste astrocyty otoczone komodrkami mikrogleju.
Obrazy te zywo przypominajg neuronofagie. Wystepujg tu liczne ko-
morki Opalskiego (ryc. 6) i pojedyncze komorki Alzheimera, typu |
(ryc. 7).

Otoczenie ubytku stanowi zgabczata tkanka nerwowa. Obszar zgab-
czenia od strony powierzchni p6tkul siega w obreb kory moézgu, obej-
mujac z zasady jej glebokie warstwy. Glebokos$¢ uszkodzenia jest jednak
zmienna. Niekiedy zniszczona jest kora, az do glebokosci Il warstwy.
W korze zawoju czotowego gérnego i Srodkowego oraz przedsrodkowego
widoczny jest wybitny ubytek komodrek nerwowych, oraz ciezkie uszko-
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dzenie zachowanych neuronéw, bardzo znaczny rozplem makrogleju,
z obecnoscig jego form przerostych o duzych, jasnych, wrebowatych ja-
drach i ulegajgcych rozpadowi wypustkach. Obecne sg liczne nagie ja-
dra glejowe.

Woystepuje tu réwniez znaczny rozplem drobnych naczyn, z ktérych
wiekszo$¢ wykazuje pogrubienie $cian, wynikajace z pomnozenia ilosci
srcc.btonkdéw i rozplemu widkien siateczki w ich przydance. Na tym tle
spostrzega sie liczne mniejsze lub wieksze jamki i ich systemy skiada-
jace sie na obraz zgagbczenia tkanki (ryc. 8). Ogniska rozrzedzen ukiada-
ja sie niekiedy warstwowo, niekiedy w wyraznym zwigzku z naczynia-
mi. W wiekszosci pol ich uktad jest nieregularny i beztadny. Obecnos¢
ognisk zgabczenia prowadzi do catkowitego zatarcia warstwowej bu-
dowy kory. W beleczkach oddzielajgcych od siebie poszczeg6ine jamki
spostrzega sie prawidtowo zachowane komoérki nerwowe.

Podobne zmiany, mniejszego jednak nasilenia, spostrzega sie w korze
zawojow skroniowego srodkowego i dolnego oraz w zawoju potyliczno-
skroniowym zewnetrznym. Dominuje tu uszkodzenie neurondw, za-
geszczenie gleju oraz nowotworzenie naczyh. Widoczne sg jedynie nie-
wielkie, ograniczone, czesto przynaczyniowe ogniska zggbczenia. W osi
tych zawojow wystepuje zbledniecie i rozpad ostonek mielinowych, roz-
plem komodrek makrogleju, znaczne przekrwienie naczyn i drobne przy-
naczyniowe rozrzedzenie tkanki (ryc. 9).

W nie objetych opisanymi zmianami czeSciach kory spotyka sie réwniez
liczne nagie jadra glejowe i pojedyncze komorki Opalskiego. Wiekszos¢
astrocytow kory w jej niezmienionych obszarach wykazuje rozpad
i zwyrodnienie wypustek, widoczne w impregnacji sposobem Cajala.
Uderza brak widknistego odczynu glejowego, zaréwno w obszarach
zgabczen, jak i w polach rozlanego uszkodzenia ostonek mielinowych.
Natezenie zmian patologicznych w zwojach podstawy jest znacznie
mniejsze niz w korze i w istocie biatej potkul. Najwieksze zmiany
obserwowano w skorupie, gdzie obok ubytku komérek nerwowych,
zwlaszcza duzych, wybitnego rozplemu gleju i nowotworzenia naczyn
obserwowano ogoélne rozrzedzenie utkania oraz tworzenie licznych ognisk
zgabczenia, szczegOlnie rozlegtych w zewnetrznej czesci jadra (ryc. 10).
Widoczne sg liczne nagie jadra, pojedyncze komorki Opalskiego i roz-
pad wypustek astrocytéw. Zachowane komodrki nerwowe wykazujg ce-
chy schorzenia ciezkiego i przewlekiego. Pasma striopallidarne spto-
wiate.

Znacznie mniejsze zmiany wykazuje gatka blada i jadro ogoniaste.
Polegajg one na ubytku i zwyrodnieniu komérek nerwowych, pomnoze-
niu ilosci gleju, obecnosci nagich jader i komérek Opalskiego. W gru-
pie bocznej jader wzgoérza obserwuje sie zmiany identyczne co do cha-
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rakteru i nasilenia z uszkodzeniami opisanymi w skorupie. Niewielkiego
stopnia zglejowacenie widoczne jest w jadrze podwzgérzowym Luisa.
Peczek wzgorzowy i soczewkowy oraz pola Forela Hi i H2 wykazujg
catkowitg demielinizacje. Nasilenie zmian patologicznych w pniu mdzgu
i w rdzeniu wybitnie maleje. W pniu widoczne sg jedynie stosunkowo
nieznaczne zwyrodnienia komoérek nerwowych, rozsiane nagie jadra
i rozrzucone gdzieniegdzie komorki Opalskiego. Dtugie szlaki pnia moz-
gu sg niezmienione.

Rdzen kregowy jest praktycznie wolny od zmian chorobowych. Kora
mozdzku utrzymana prawidiowo. Jedynie na szczytach pojedynczych
zrazikbw widoczne sg niewielkie ubytki komérkowe Purkinjego. W sy-
metrycznych zrazikach dwubrzuscowych po kilka sgsiadujgcych ze sobg
listkbw wykazuje zanik komorek Purkinjego, wybitne rozrzedzenie war-
stwy ziarnistej oraz rozplem komorek warstwy Bergmana (ryc. 11).
W istocie bialej tych zrazikbw widoczne jest rozlane zbledniecie mie-
liny i towarzyszace zageszczenie gleju. Podobny obraz spostrzega sie
w centralnej istocie biatej mézdzku, w bezposrednim sgsiedztwie skle-
pienia komory V. Wybitny rozplem gleju, rozrzedzenie struktury
i uszkodzenie komodrek nerwowych w przykomorowej czesci nucleus
dentatus. Przekrwienie opon miekkich i kory mozdzku. Widoczne sa
drobne krwawienia okotozylne.

Przypadek 2. Badanie sekcyjne wykonane w 18 godzin po Smier-
ci wykazalo gruboguzkowa marsko$¢ watroby, rozstrzenn jam serca,
odoskrzelikowe zapalenie pluc oraz przyémienie migzszowe nerek.

B a'd anie makroskopowe mozgu wykazato mézg duzy, syme-
tryczny, z wybitnie pogrubiatymi i zmleczatymi oponami miekkimi
w okolicy czotowej oraz znaczne przekrwienie opon. Na przekrojach
czotowych przez poétkule moézgu stwierdzono rozleglty jamisty ubytek
tkanki nerwowej, zajmujacy osiowg istote biatg zawoju czotowego gérne-
go potkuli mézgu prawej. Przebiegajace przez swiatto ubytku pasma tkan-
kowe nadajg mu wyglad wielokomorowego ukiadu jamistego. Jama
ciggnie sie od okolicy bieguna czotowego do wysokosci zawoju przed-
srodkowego, przechodzac w gitab grzbietowej czesci centrum semiovale.

Uktad komorowy nieznacznie poszerzony. Pozostate struktury mozgu
i rdzenia kregowego bez uchwytnych makroskopowo odchylen od stanu
prawidtowego.

Badanie mikroskopowe moézgu przeprowadzono na skraw-
kach analogicznych do pobranych w przypadku pierwszym, przy uzyciu
tych samych metod histologicznych.

Obraz zmian morfologicznych przypadku drugiego jest identyczny
w swoim charakterze ze zmianami w przypadku pierwszym. Spostrzega-
ne roznice dotyczg rozktadu zmian i ich natezenia. Podstawowa roznicg
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morfologiczng, podkreslang juz w opisie makroskopowym jest niesy-
metrycznos$¢ procesu. Ognisko rozpadu tkanki nerwowej, mimo jego
znacznych rozmiaréw, ogranicza sie w zasadzie do jednego tylko zawoju,
to jest zawoju czotowego gornego (ryc. 12). Rozlegte zbledniecie i roz-
pad ostonek mielinowych obejmuje istote bialg osiowg zawoju obreczy
oraz zawojow czotowego srodkowego (ryc. 13) i przedsrodkowego. Zawoj
czotowy dolny jest w zasadzie niezmieniony. Destrukcja kory zawoju
czolowego gornego jest jeszcze gtebsza niz w przypadku pierwszym.

Znacznego nasilenia status spongiosus obejmuje tu odcinkowo calg
szeroko$¢ kory, pozostawiajgc niezmienione jedynie waskie pasmo jej
warstwy drobinowej. Na tle rozlanego sptowienia mielinowego wyste-
puja tu czesciej drobne ogniska zggbczenia istoty biatej, szczegolnie
obfite w przednim odcinku spoidia wielkiego. Podobnie jak w przypad-
ku pierwszym obserwowano tu zmiany potozone rowniez poza ptatem
czotowym. Dotyczyly one zawoju skroniowego srodkowego i dolnego.
Nasilenie zmian patologicznych w tej okolicy jest jednak bez poréw-
nania mniejsze niz w przypadku pierwszym. Polegajg one przede wszyst-
kim na pomnozeniu i przekrwieniu sieci naczyn krwionosnych w gte-
bokich warstwach kory i w osiowej istocie biatej zawojéw. Rozplem
makrogleju jest wyrazniejszy w istocie biatej niz w korze. Widoczne
rozlane zbledniecie ostonek mielinowych. Zmiany w obrebie jader pod-
stawy sg bardziej uogdlnione niz w przypadku pierwszym, ale roéwniez
znacznie mniej nasilone. Ubytki komérek nerwowych, rozplem gleju,
pomnozenie naczyn, wystepowanie alzheimerowskich form glejowych
maja mniej wiecej jednakowe natezenie w catym jadrze soczewkowatym
i ogoniastym. Delikatne zggbczenie widoczne jest w gaice bladej.

Podobnie jak w przypadku pierwszym najwieksze nasilenie zmian
gabczastych wykazuje boczna cze$¢ skorupy. Zmiany we wzgOrzu wzro-
kowym, dotyczace rowniez jader bocznych sg mniej intensywne. Znacz-
ny status spongiosus widoczny jest tylko w zona reticularis thalami,
« polu Forela i w okolicy przednakrywkowej. Drobne, rozsiane, gtéwnie
przynaczyniowe zgagbczenia widoczne sg ponadto w nakrywce $rédmozgo-
wia i w czesci podstawnej mostu. Komorki jader mostu wykazujg dosé
znaczne uszkodzenie w postaci schorzenia ciezkiego. M6zdzek, poza przy-
komorowymi odcinkami jgdra zebatego, wykazujgcymi zageszczenie na-
czyn i gleju — nie zmieniony. W opuszce widoczne sg zwapnienia sieci
drobnych naczyn jader przedsionkowych. Obok zwapniatych naczyn wy-
stepuja liczne, drobne, wolno lezace grudki wapnia.

W catym osrodkowym uktadzie nerwowym sg liczne, nagie jadra oraz
komorki Opalskiego. 1los¢ ich wzrasta w obszarach zggbczen tkanki.
Komoérki Opalskiego najliczniej wystepujg w brzegach duzego makro-
skopowego ogniska rozpadu.



154 M. J. Mossakowski, S. Kasperek, D. Rosciszewska

OMOWIENIE

Obydwa nasze przypadki nalezg do najrzadszej grupy zwyrodnienia
watrobowo-soczewkowego, okreslonej przez Konowatowa (1960) jako po-
sta¢ pozapiramidowo-korowa. Zasadnicze zmiany patologiczne w tej
grupie umiejscowione sg w gtebokich warstwach kory i w podkorowej
istocie bialej.

W obrazie klinicznym obydwu przedstawionych przypadkéw zwraca
uwage obecnos¢ pewnych, rzadko wystepujacych w chorobie Wilsona
objawow, nakladajgcych sie na typowy zespét pozapiramidowy. Byly to
objawy piramidowe, zmiany psychiczne, a przede wszystkim ogniskowe
napady padaczkowe. Obecno$¢ tych ostatnich Konowatow uwaza za
wysoce znamienng dla pozapiramidowo-korowej postaci choroby Wil-
sona, wigzac je z korowymi lub korowo-podkorowymi uszkodzeniami
mozgu. Podobne stanowisko zajmuje Richter oraz Boudin i Pepin (1959).
Objawy te wskazywaty juz w przebiegu klinicznym na pewng odreb-
nos¢ omawianych przypadkow, sugerujgc mozliwos¢ uszkodzen anato-
micznych poza zwojami podstawy. Dodatkowym potwierdzeniem tego
byly zmiany w obrazie elektroencefalograficznym. Mialy one ponadto
niewatpliwg warto$¢ lokalizacyjng, wskazujac na czotowe i skroniowe
umiejscowienie zmian. Podobne obrazy elektroencefalograficzne opisy-
wali réwniez inni autorzy, tacy jak Alajouanine i wspoétaut. (1955), Be-
rard-Badier i wspoétaut.,, Nayrac i wspotaut. (1957).

Dodatkowym zjawiskiem zwracajgcym uwage byla uporczywa leuko-
penia utrzymujaca sie w przypadku 1. Wydaje sie, ze najstuszniej byloby
wigza¢ jej obecno$¢ ze stwierdzong splenomegalig. Richter przytacza
z pisSmiennictwa liczne przypadki zespotow hematologicznych z prze-
biegu choroby Wilsona. Objawy hematologiczne wystepowaty przede
wszystkim w postaci réznego nasilenia niedokrwistosci, typu zespotu
Bantiego. W zwigzku z powyzszym wielu chorych, zwlaszcza tych,
u ktérych niedokrwistos¢ i splenomegalia wyprzedzity objawy neurolo-
giczne, poddano zabiegowi splenektomii.

W przypadku Sjovalla i Wallgrena (1934) objawy niedokrwistosci he-
molitycznej wyprzedzity o dwa lata pojawienie sie zespotu neurologicz-
nego. W naszym przypadku obecna byla réwniez niedokrwistos¢ nie-
dobarwliwa, wystgpita ona pézniej od uporczywie utrzymujgcej sie leu-
kopenii. Oba rodzaje zmian wystgpity w okresie wydatnego powieksze-
nia Sledziony, stanowigc uzupetnienie bogatego zespotu neurologicznego.

W obrazie morfologicznym naszych przypadkéw, nie odbiegajagcym
w zasadzie od znanych z pismiennictwa opiséw (Schob 1924, Barnes
i Hurst 1926, Ostertag 1926, v. Braunmihl 1930, Bielschowsky i Haller-
vorden 1931, Sjovall i Wallgren 1934, Czajka i Jakubowskaja 1937,
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Homburger i Kozol 1946, Alajouanine i wspoétautorzy 1955, Franklin
i Bauman 1953, Olszewski i wspotaut. 1957, Boudin i Pepin 1959, Nay-
rac i wspotautorzy 1957, Konowatow 1960 i inni) zwracajg uwage dwa
zasadnicze elementy: po pierwsze — zachowanie makrogleju, po dru-
gie — zmiany naczyniowe. Zmiany w makrogleju polegaja nie tylko
na wystepowaniu swoistych form glejowych takich jak nagie jadra,
komorki typu i Alzheimera czy komoérki Opalskiego, ktérych makro-
glejowe pochodzenie zostalo wykazane w calym szeregu klasycznych
juz dzi$ opracowan Spielmeyera (1920), Opalskiego (1930) i Konowa-
towa.

Wydaje sie, ze najistotniejszy rodzaj zmian polega na uogolnionym
uszkodzeniu komodrek gleju astrocytamego, ktérego morfologicznym wy-
ktadnikiem sg zmiany w zachowaniu wypustek astrocytow, uwidacznia-
jace sie w impregnacji solami srebra lub ztota. Zmiany te polegajace na
zwyrodnieniu i rozpadzie wypustek astrocytow, opisywane juz uprzed-
nio przez Konowatowa i Scharenberga i Drew (1954), spostrzegalismy
w naszych przypadkach nie tylko w okolicach z masywnym uszkodze-
niem tkanki nerwowej, lecz réwniez i w obszarach, ktére poza obecno-
$cig nagich jader nie wykazujg zadnych zmian patologicznych. Wyktad-
nikiem czynnosciowego uszkodzenia gleju jest utrata zdolnosci wytwa-
rzania wiokien glejowych. W zadnym odcinku odsrodkowego uktadu
nerwowego niezaleznie od jego stanu nie obserwowaliSmy zmian o ty-
pie fibrogliozy. Ten moment szczegdlnie podkresla Konowatow jako za-
sadniczy w patogenezie gtebokich uszkodzeh tkanki nerwowej. Wydaje
sie jednak, ze istotniejszg role pod tym wzgledem odgrywa wypadniecie
czynnosci transportowo-odzywczej makrogleju. W tym aspekcie obser-
wowany rozplem makrogleju nalezaloby traktowa¢ jako zjawisko kom-
pensacyjne.

Podobny charakter, wydaje sie, ma drugie z obserwowanych przez
nas zjawisk, a mianowicie nowotworzenie naczyn. Zmiany naczyniowe
w chorobie Wilsona byty wielokrotnie opisywane przez rdéznych auto-
row. We wszystkich opisach podkresla sie dwa elementy — rozplem
i nowotworzenie naczyn oraz zmiany patologiczne w ich $cianach (Spiel-
meyer, Konowatow, Boudin i Pepin). Istnieje jednak znaczna rozbiez-
no$¢ stanowisk co do pochodzenia tych zmian. Jedni autorzy, w tej
liczbie Spielmeyer i Brzezicki, uwazajg je za proces rownolegty do
uszkodzenia gleju i wywolany przez ten sam czynnik patologiczny co
gliopatia. Inni natomiast (Richter) traktujg zmiany naczyniowe jako
zjawisko wtorne w stosunku do rozpadu tkanki nerwowej. W przypad-
kach naszych, podobnie jak u Konowatowa obserwowalismy rozplem mito-
dych naczyn krwionosnych poza polami rozpadu tkanki nerwowej. Prze-
mawiatoby to przeciwko pogladowi reprezentowanemu przez Richtera.
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Rozplem miodych naczyn krwionosnych wystepowat zwykle tacznie
z rozplemem komérek makrogleju i dotyczyt tylko pewnych okolic
mobzgu.

Na podstawie obrazéw obserwowanych w naszych przypadkach moz-
na by w przyblizeniu odtworzy¢ kolejnos¢ rozwoju zmian patologicznych
w moézgu. Najwczesniejszg fazg zmian jest regionalny rozplem komorek
makrogleju oraz nowotworzenie naczyh. Towarzyszy temu ich znaczne
przekrwienie. Nie sposOb rozstrzygnaé na ile to ostatnie zjawisko zwig-
zane jest z toksycznym dziataniem produktéw nieprawidtowej prze-
miany (Konowatow), a na ile ma ono rowniez charakter kompensacyj-
ny. W polach zglejowacenia powstajg nastepnie mate, bezodczynowe
jamki tgczace sie ze sobg w uklady ggbczaste. Przy bardzo znacznym
natezeniu procesu zggbczenia dochodzi do powstawania jam takich, jakie
obserwowalismy w okolicach czotowych obydwu naszych przypadkéw.

Zagadnienie wybitnie zaakcentowanej regionalnosci uszkodzen wydaje
sie sprawag ztozong i trudng do wyjasnienia. Konowatow wszystkie
zmiany tkankowe traktuje jako uszkodzenia pochodzenia naczyniowego.
Stanowiska tego nie podziela van Bogaert i wspoétaut.,, Richter i inni,.
wysuwajgc argument, ze zmiany tkankowe nie trzymajg sie obszaréw
unaczynienia, jak rowniez fakt, ze nie obserwowano nigdy zmian obli-
terujgcych naczynia.

Wydaje sie jednak, ze istniejg fakty, mogace wskazywaé na niejaki
udziat czynnika naczyniowego w patogenezie zmian chorobowych méz-
gu. Konowatow podnosi odrebno$¢ unaczynienia struktur najczesciej
zajetych procesem zgabczenia. W opisanych przypadkach nalezacych do
grupy pozapiramidowo-korowej zwyrodnienia watrobowo-soczewkowego
uderza umiejscowienie zmian na pograniczu korowo-podkorowym, a wiec
w obszarze granicznym pomiedzy powierzchownym i giebokim ukladem
unaczynienia (Lazorthes i wspotaut. 1960, van den Bergh 1961). Z dru-
giej strony zwraca uwage fakt, ze state i najsilniej wyrazone zmiany
korowo-podkorowe obejmujg w wiekszosci przypadkéw zawoj czotowy
gorny, stanowigcy strefe graniczng pomiedzy ukladem tetnicy mozgu
przedniej i srodkowej. Podobnie zajete w naszych przypadkach zawoje
skroniowe $rodkowy i dolny lezg na pograniczu dorzecza tetnic mézgu
srodkowej i tylnej. Przewaga uszkodzen tkankowych w granicznych
obszarach naczyniowych, w ktérych stosunki anatomiczne, jak wyka-
zaly badania Zulcha (1955) i Lindenberga (1957), warunkujg gorsze
ukrwienie tkanki nerwowej i ograniczone mozliwosci kompensacji za-
burzen w krazeniu, wydaje sie wskazywa¢ na mozliwo$¢ udziatu ukiadu
naczyniowego w powstawaniu glebokich uszkodzen tkanki nerwowej.
Mogtoby to w pewnej mierze ttumaczy¢ powtarzajaca sie regionalnosc
uszkodzen. Zmiany tkankowe w moézgu w zwyrodnieniu watrobowo-so-
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czewkowym bylyby wiec wypadkowg dziatania dwoéch czynnikéw —
ciezkiego uszkodzenia gleju i czynnika naczyniowego, uwarunkowa-
nego wiasciwosciami regionalnymi uksztaltowania sieci naczyniowej
mozgu.

N. A. Moccakosckun, C. Kacnepek, [. PocuyuiueBcka

FEMNATO-NEHTUKYTAPHAA OUCTPO®INA .
C MNMPEOBNAOAHNEM koPTUKO-CYBkKoOPTMKA/IbABLIX NSMEHEHNN

CodepxaHue

ABTOpbl NPUBOAAT fBa criyrnas 60n1e3HM BR/ICOHa, B KOTOPbIX B MaTKIOro-aHa-
TONVNECKOW KapTuHe npeobsiafaiv KOPTUHA-CYOKOPTUKALbHbIE N3vesesAHsa JI06HB1X
LONei Npn se3siasgnTeNBAOM MOBPEXKAAHUM S4ep OCHOBaHUSA.

B KAMHU4YecKoOW KapTuHe NpUBOAUMMBbIX c/liynaeB, OTHOCHLIMXCH K 17-neTHel >KeH-
LNHE N 21-NIeTHENY WNy>KAanHe o6pau.|,a.no BHUMUHWE HaauHue nNp'rmM<NelbNeSro CUH-
Apona, 3NUIenTUYEeCcKiX MPUCTYMNOB U MCUXMYECKUX U3MNEHeHWI, NCKnaaslBaroLLUXCH
Aa TUNWHSBLLY, BW/ICOHOBCKUM 3KcTpanucilingansiiBIii cnHapon. BUOXUMUNYECKUE WC-
crefoBaHusi NOTBEPAMST AWNATHO3 remnaToesINA30BON auCTPCVH. B Criydae WY>KAUHBL
He 06Hapy>|<eH0 sconHuH KosiBua Kal3ep-Paeluepa. [laTonoro-aHaTonm4yeckoe
ucccenonaHve mosra obHapyKMno cuMMeTpuuecku B ciynas >Kelwuiiaeo, a oaHo-
CTOPOHHUM B Crlynae WyeKHsAHbl, pacrnaj HepBHOV TK3HH, oXBaTblBalOLLUW OCEBOE
Genoe BeneT-B0 H Kopy nobHLIX gonen. /lo6Hble noepexkaeHus 0slan cunbHee BB1-
Pa>KeHBO B cnyncs >KEHLMHbL B 060MX c/lynaax Kpowue TOro OTMMYazcn oraroBou
nopos W AeuAs/iMHAealuii B BUCOUHbLIX A0MsX (T2 M T3). TUAWUHbIE 419 60/1€3HU
BUJICOHA 3nelieliHA B 06/1acTs Silep OCHOB3SIMA 6B/l cflabo aalpadkeliHblif. B MOp-
thonormyeckoii KapTvHE MPeLCTaBNEHHbIX C/ly4YaeB to6pawicsio BHAMaHWe 0606LeHHoe
noBpexzaeHre K/IETOK WaKporiiu, OTCYTCTBUE (PUOPO3HON T/INEBOI peakuyn a Tak-
>Ke nponudepaunH cocyoB UM MNOBpeKeHMe WX €TEHOK, Haubonee BbIpaXKeHHoe
B YKa3aHHbIX NOBHBLIX W BUCOYHBLIX 06/1ACTHX.

Ob6paruaTTcH BHWUAHME Ha [MarHOCTMYECKOE 3HAYeHWe CYAOPOXKHbIX MPUCTYMOB,
ncux™Heckux K3inaHeHn u onaroBbIX 3/1eKTPO-3HLethanorpadHHeCkHX 3inaHeHul
B pacnosHaBaHN KOPTUKO-3KCTPpanupammaasibHOU CpOpVIbI 60M1€3HM BHJICOHA.

ABTOpbI 06paLlaloT BHUMaHMe Ha 0606LIEHHbI XapakTep MOBPEXAEHUH acTpo-
LIUTapHOU TN U Ha HEKOTOPYH PeresidapHOCTb Pa/ioXXEHWH OCHOBHbLIX NMOBPEXAEHUN.
Cauble CUMblHbIE TKaHEBble N3MEHEHWH Ha6"“l'l}0,£l,a.]'II/ICb MMEHHO B JIOTPYHMHHbLIX 30Hax
BacCKy/iannsaunn, Kak B NOrpaHHHbIX MNOHX nexay OT,qu'IEHHI/II/I apTepuamMn noara,
Tak U B NOTPHUMYHON 06M1acTU Merkay cynepdauvensHon U raybokon apTepuenyHoi
Ciicteiioll nonywaivin. Brickym*am"3""uH HEPBHOW TkaHm B 3aTux 061aCTHX cauas
Keaban, a KOMMeHcaTopHble BO3WOXXHOCTU Aeth(PeKTOB camble ible.

BBlkac3BlBceTcC MpefnosioKesve, YTO B nmaTtoreHese TKaHeEBbIX U3NAAAANNA B 06emx
c/lynaax OCHOBHOe 3iiauvesiee MMeeT UOBPOKAeliie MaKporniiii, npsiBogsiiee K BBWNa-
neano ee TparicnopTtiiOcniiTcTeNiBAOA AYLWIKMX MO OTHOLUEHWIO K HEPBHOW TKaHW.
dysaneoHNbHay MefoCTCTONAOCTB MaKpPOry'mim aKTUBU3NPYET aoMRYHiaTopHble Ue-
Xasi3UBT, 3casitosialolliieca B nposundepauum  acTpouMTOB B TUMEpPeniivi  Taalii
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M B YBEJ/INYEHMN KOMNYECTBa KPOBEHOCHbLIX COCY[0B. B norpaHnU4YHbIX 30Hax Kom
neHcatopHble MEXaHU3MbI ABMIAKTCA HepocTaToHHbLIMU. 3To BeaeT K nporpecupytouger
NTEMMUN TK3HU N K obpasoBaHUo HeKpoTuHeckux 0YAlrOB. YuacTume cocygHcToOro a-
KTOpa no MHEHWK aBTOPOB Oﬂ,'bﬂCHHeT HEKOTOPbIM O6pa30M npeannekumonmoe pas:
NO>KEHME TKaHEeBbIX MOBPEXAEHUA B KOPTUKO-CYOKOTMKaslbHOM chopme  60s1e3H’
Buncona.

M. J. Mossakowski, S. Kasperek, D. Rosciszewska

HEPATOLENTICULAR DEGENERATION WITH PREDOMINANCE
OF CORTICO-SUBCORTICAL LESIONS

Summary

Two cases of Wilson’s disease are reported, in which cortico-subcortical lesions
of the frontal lobes predominated, with only slight changes in the basal ganglia

The clinical picture of the condition in the 17-year-old female and 21-year-olc
male patient was characterized by the presence of the pyramidal syndrome
epileptic seizures and mental changes superimposed on the typical Wilson type
of extrapyramidal syndrome. Biochemical studies confirmed the diagnosis oi
hepatolenticular degeneration. The Keiser-Fleischer ring was not found in the
male patient.

Anatomopathologic examination of the brain revealed breakdown of nervous
tissue, symmetrical in the female and unilateral in the male patient, involving
the axial white substance and cortex of the frontal lobes. The frontal lesions were
more extensive in the female patient. In both cases foci of spongy degeneration
and demyelination were found in the temporal lobes (T2 and T3). Changes in the
basal ganglia typical of Wilson's n’sease were of moderate intensity. Thn morpho-
logic picture was characterized by generaUzed damage of the macroglial cells
absence of fibrillary glial reaction, and proliferation of blood vessels and changes
in their walls, assuming greatest intensity in the aforementioned frontal and
temporal regions.

The writers stress the value of epileptic seizures, mental changes and focal
electroencephalographic changes in the diagnosis of the cortito-extrapyoamiaal
form of Wilson’s disease.

The generalized character of the lesions of the astrocytic glia and a certain
degree of regularity in the distribution of the tissue lesions is emphasized. The
most marked tissue lesoons were oberved in the borderzones of cebral vascula-
rization, both in the areas between the different cerebral 876761 and in the soos
lying on the boundary between the superficial and deep arterial systems of the
hemispheres. Vascularization of the nervous tissue in these areas was least
abundant, and the possibility of compensation of defects was the ““fore slight.

The authors consider that in the pathogenesis of the tissue changes in both
cssos the fundamental role was played by the lesions of the macroglia, impairing
its function in the transport of nutrient substances to the nervous tissue.

Functional impairment of the macroglia liberates compensating mechanisms
consisting in proliferation of astrocytes, hyperemia of the tissues, and increased
vascularization. In the boundary areas the vascular compensatory mechanisms are
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inadequate, leading to further impairment of nutrition of the tissues and deve-
lopment of necrotic foci. The vascular factor may therefore explain, to a certain
extent, the predilective distribution of the tissue damage in the cortico-subcortical
form of Wilson’s disease.
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Rye. 3. Przypadek 1. Przekrdj przez lewag poétkule mézgu na poziomie przedniej
czesci jader podstawy. Widoczny masywny rozpad istoty biatej zawojéw czotowych
goérnego i $rodkowego. Zachowany waski rabek kory moézgu. Istota biata w oto-
czeniu jamistego rozpadu wykazuje znaczne zbledniecie ostonek mielinowych.
Spoidto wielkie cienkie, z rozlanym zblednigciem mieliny. Heidenhain.
Fig. 3. Case No. 1. Section through the left cerebral hemisphere at the level of
the anterior part of the basal ganglia. Massive necrosis of the white substance
of the upper and middle frontal gyri is seen. A narrow strip of the cerebral cortex
is spare. The white substance surrounding the necrotic cavity shows marked
pallor of the myelin sheathes. Corpus callosum is thin with diffuse pallor of the
myelin. Heidenhain.

Rye. 4. Przypadek 1. Przekrdj przez lewg poétkule mézgu na poziomie czesci $rod-
kowej j. podstawy. Rozpad jamisty tkanki ograniczony do zawojéw czotowych
gornego i Srodkowego. Rozlegte zbledniecie mielinowe obejmuje istote bialg zawo-
jow czotowego dolnego i obreczy. Podobne, mniej nasilone zbledniecie widozzne
w osi zawoiu skronicwego $$Soddowego i dolnego. HeldenhsOg.
Fig. 4. Case No. 1. Section through the left cerebral hemisphere at the levet oj the
middle part of the basal ganglia. Spongy destruction of tissue is limited to the
superior and middle frontal gyri. The diffuse myelin pallor is seen in the white
matter of the inferior frontal gyrus and in gyrus cinguli. Similar, but less
pronounced changes are seen in the inferior and middle temporal gyri. HgSOgneain.
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Rye. 5. Przypadek 1. Przeroste astrocyty w brzegu jamistego rozpadu tkanki wy-
kazujace rozpad wypustek komérkowych. Cajal. Pow. 280 x.

Fig. 5. Case No. 1. Hypertrophied astrocytes in the margine of a spongy cavity,

showing fragmentation of their processes (clasmatodendrosis). Cajal. Magn. x 280.

Rye. 6. Przypadek 1. Typowa komoérka Opalskiego, z ciemnym, obkurczonym

, jadrem potozonym odsrodkowo oraz z obfita, drobnoziarnista cytoplazma. Hema-
toksylina-eozyna. Pow. 600 x.

Fig. 6. Case No. 1. Typical Opalski cell with excentric, dark, sclerotic nucleus and
abundant cytoplasm filled with fine granules. Hematoxylin-eosin. Magn. x 600.



Ryc. 7. Przypadek 1. Komérka Alzheimera, typ |: na obwodzie obfitej Zle ograni-
czonej cytoplazmy widoczne ciemne, wianuszkowato utozone jadra. Fiolet krezylu.
Pow. 280 x.

Fig. 7. Case No. 1. Alzheimer cell, type I. Several, dark nuclei are situated on
the periphery of light, porly delinuted, homogeneous cytoplasm. Cresyl violet.
Magn. x 280.

Ryc. 8. Przypadek 1. Rozlegte zgabczenie kory zawoju czotowego gérnego, potozo-

nej nad rozpadem jamistym istoty biatej. Hematoksylina-eozyna. Pow. 280 x.

Fig. 8. Case No. 1. Extensive spongiotic degeneration of the frontal cortex, from

the vicinity of cavernous destruction of the white matter. Hematoxylin-eosin.
Magn../x 280.



Rye. 9. Przypadek 1 Rozplem komoérek glejowych pozbawionej ostonek mieli-
nowych istocie biatej zawoju skroniowego S$rodkowego. Przy duzym naczyniu
widoczna komoérka Opalskiego. Hematoksylina-eozyna. Pow. 48 x.

Fig. 9. Case No. 1. Proliferation of glial cells in the demyelinated white matter
of the middle temporal convolution. In the vicinity of the larger blood vessel an
Opalski cell is visible. Hematoxylin-eosin. Magn. x 48.

Rye. 10. Przypadek 1. Rozpad gabczasty tkanki nerwowej w zewnetrznej czesci
skorupy. Hematoksylina-eozyna. Pow. 300 x.

Fig. 10. Case No. 1. Spongy degeneration of the nervous tissue in lateral portion
of putamen. Hematoxylin-eosin. Magn. x 300.



Rye. 11. Przypadek 1. Zanik komoérek warstwy ziarnistej moézdzku i komoérek

Purkinjego. Wybitny rozplem gleju Bergmana. Hematoksylina-eozyna. Pow. 48 x.

Fig. 11. Case No. 1. Neuronal loss in the granular layer of cerebellum and

complete lack of Purkinje cells. Marked proliferation of Bergman’s glia. Hema-
toxylin-eosin. Magn x 48.

Rye. 12. Przypadek 2. Przekrdj przez poét-
kule mézgu prawag na wysokosci przedniej
czesci zwojow podstawy. Rozlegla jama
otoczona waskim rabkiem zachowanej ko-
ry zajmuje zawdj czotowy gérny. Rozlane
zbledniecie mielinowe w grzbietowej cze-
éci osrodka poétowalnego i w osi zawoju
czotowego $rodkowego. Heidenhain.
Fig. 12. Case No. 2. Section through the
right cerebral hemisphere at the level of
the anterior portion of the basal ganglia.
Extensive cavity surrounded by a narrow
strip of cortex involves superior frontal
gyrus. Diffuse myelin pallor is visible in
the dorsal portion of centrum semiovale
and in the axis of the middle frontal
gyrus. Heidenhain.



Rye. 13. Przypadek 2. Przekrdj przez prawag potkule mézgu na poziomie tylnej
czesci jader podstawy. Koncowy odcinek jamy otoczony rozlanym zblednieciem
mieliny. Heidenhain.

Fig. 13. Case No. 2. Section through the right cerebral hemisphere at the level
of the posterior part of the basal ganglia. The end portion of the cavity surrounded
by widespread myelin pallor is visible. Heidenhain.





