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Polska szkota neuromiologiczna

| je] miejsce w Swiatowej
neurologii na przyktadzie Katedry
| Kliniki Neurologii Akademii
Medycznej w Warszawie.

Okres 1958—-1989'

Polish neuromiological school and its significance

for world neurology on the example of the Department
of Neurology of Warsaw Medical University. The period
1958-1989

Summary

In the paper history of development of the Polish research on neuro- muscular
diseases in the period of the the Polish People’s Republic was presented.
They were carried out mainly in the Department of Neurology at Warsaw
Medical University headed by prof. Irena Hausmanowa- Petrusewicz and led to
establishment of neuromiology as an independent subspecialty within the frames
of clinical neurology, not only in Poland, but at international level as well. In
Poland electromyography and histopathological examinations of sceletal muscles
have been introduced to clinical practice throughout the country. Very valuable
achievements were obtained in studies on muscular dystrophies, myotonia and
muscular channelopathies in particular. The Department of Neurology delt also

! Praca zostala zaprezentowana w formie referatu w trakcie konferencji: Medycyna
w Nauce i Polityce (1944-1989), Warszawa 16.09.2023.
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with various aspects of physiological ontogenetic development of muscular
system. It was possible to reach to such significant results due to quite intensive
international cooperation even despite very unfavourable political circumstances.
Polish school of research on neuro-muscular diseases constitutes a striking example
of “success despite all”.

Stowa kluczowe: choroby nerwowo-mie$niowe, neuromiologia, histo-
ria neurologii

Keywords: neuro-muscular diseases, neuromiology, history of neuro-
logy

Wstep

W niniejszym artykule przedstawiono rozwd@j badaf nad schorze-
niami nerwowo-mie$Sniowymi w Katedrze i Klinice Neurologii Aka-
demii Medycznej w Warszawie. Baze Zr6diowg stanowily materiaty
archiwalne zdeponowane w Archiwum Warszawskiego Uniwersytetu
Medycznego, w szczeg6lnosci rozprawy na stopnie naukowe doktora
i doktora habilitowanego. Biorac pod uwage fakt, ze przygotowanie
takiej rozprawy zawsze poprzedza kilku- czy nawet kilkunastoletnia
praca badawcza, a w postepowaniach awansowych na stopien nauko-
wy przedstawia sie najistotniejsze osiggniecia naukowe, analiza ta-
kich Zrédet daje dobry przeglad gléwnych kierunkéw badawczych.

W latach 1958-1989 w Klinice powstato 37 prac doktorskich
i 10 rozpraw habilitacyjnych po§wieconych tematyce neuromiologicz-
nej. Promotorem niemal wszystkich z nich byta prof. Irena Hausma-
nowa-Petrusewicz, kierownik Kliniki w latach 1958-1988. Oprécz tego
uwzgledniono rowniez powigzane tematycznie prace naukowe opubli-
kowane przez pracownikow Kliniki w czasopiS$miennictwie, zwtaszcza
miedzynarodowym.

Na wstepie musze wyja$nié, ze Katedra i Klinika Neurologii AM
w Warszawie byta pierwszym oSrodkiem w Polsce, ktéry podjat bada-
nia naukowe oraz dziatalno$¢ ustugowo-leczniczg w dziedzinie choréb
nerwowo-mie$niowych i byt jedyny w skali kraju. Nawet obecnie po-
zostaje wiodacy, chociaz poradnie choréb miesni powstaty takze w in-
nych o§rodkach neurologicznych. Z tego wzgledu historie neuromiolo-
gii warszawskiej mozna de facto utozsamiac z historig neuromiologii
polskiej.

Historie Kliniki nalezy datowac od 1920 r., kiedy utworzona zostata
Katedra i Klinika Choréb Nerwowych Uniwersytetu Warszawskiego
kierowana przez Kazimierza Orzechowskiego. Po zakonczeniu II woj-
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ny Swiatowej w 1945 r. powotano Katedre i Klinike Neurologiczng
UW pod kierownictwem Adama Opalskiego, ktory pelnit te funkcje
do roku 1958, do odejsScia na emeryture. W miedzyczasie od 1 stycz-
nia 1950 r. Wydziat Lekarski Uniwersytetu Warszawskiego z Oddzia-
tem Stomatologicznym oraz Wydzial Farmaceutyczny zostaly prze-
ksztalcone w Akademie Medyczng w Warszawie?. Klinika znajdowata
sie poczatkowo na terenie Szpitala Dziecigtka Jezus na ul. Lindleya.
W 1986 r. zostala przeniesiona do nowo otwartego Centralnego Szpita-
la Klinicznego AM? na ul. Banacha*.

W latach 1958-1988 kierownikiem Kliniki byla prof. Irena Hau-
smanowa-Petrusewicz, ktéra stworzyla polska szkole neuromiologicz-
ng i wlasnie od tego momentu datuje sie poczatek badan na chorobami
nerwowo-mie$niowymi. I. Hausmanowa-Petrusewicz rozpoczela je
wraz ze swoimi wspoélipracownikami po powrocie ze stazy naukowych
w Strasburgu i Kopenhadze, co akurat zbieglo sie w czasie z odej-
$ciem na wczeSniejszg emeryture Adama Opalskiego i objeciem przez
nig kierownictwa Kliniki.

W latach wcze$niejszych tematyka ta nie byla obecna w pracy na-
ukowo-badawczej kliniki i wia$nie ten fakt uzasadnia przyjete w arty-
kule ramy chronologiczne. Sama I. Hausmanowa-Petrusewicz, ktéra
w Klinice pracowata juz od 1945 r., takze zajmowata sie zupelnie inny-
mi zagadnieniami. Swojg prace doktorskg poswiecita uszkodzeniom ob-
wodowego uktadu nerwowego w przebiegu stwardnienia rozsianego®,
natomiast habilitacje uzyskata na podstawie badafn nad zaburzeniami
neurologicznymi w przebiegu reumatoidalnego zapalenia stawowe.

Tematyka badan neuromiologicznych warszawskiej Kliniki w oma-
wianym okresie byla bogata i zréznicowana, dlatego jej omoéwienie
wymaga podziatlu na wezsze subdziedziny.

Ponizej przedstawione zostaly osiggniecia Kliniki na polu interdy-
scyplinarnych badan z pogranicza neuromiologii oraz endokrynologii,
radiologii, neuropsychologii czy fizjologii stosowanej. Nastepnie omo6-
wiono wyniki prac nad gtéwnymi jednostkami chorobowymi, jak mia-

2.0d 2008 r. jest to Warszawski Uniwersytet Medyczny.

3 Obecnie Uniwersyteckie Centrum Kliniczne Warszawskiego Uniwersytetu Me-
dycznego.

4 Informacje o historii Kliniki zaczerpnieto z: B. Emeryk-Szajewska, H. Kwiecinski,
Katedra i Klinika Neurologii, [w:] M. Krawczyk (red.), Dzieje I Wydziatu Lekarskiego
Akademii medycznej w Warszawie (1809-2006), Lublin 2007, s. 1017-1061.

5 Porazenia obwodowe w przebiegu stwardnienia wieloogniskowego, Warszawa
1949 (promotor: A. Opalski).

% Niektore zespoly neurologiczne w gosccu pierwotnie przewlektym, Warszawa
1951 (promotor: A. Opalski).
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stenia, miotonia czy miopatie paraneoplastyczne, a nastepnie scharak-
teryzowano istotne osiggniecia dwéch pracowni naukowych Kliniki -
biochemicznej i histopatologicznej. Osobny paragraf po§wiecono tera-
pii miopatii. Podziat taki z konieczno$ci musi by¢ sztuczny i arbitralny,
gdyz diagnostyka choréb nerwowo-mieSniowych z definicji opiera sie
na potaczeniu danych z wielu Zrédet, czyli obserwacji klinicznej, wyni-
kéw badan neurofizjologicznych, histopatologicznych, biochemicznych
i immunologicznych, w ostatnim okresie rowniez genetycznych.

Mam jednak nadzieje, ze mimo wszystko udato sie dokonaé przegla-
du i podsumowania najwazniejszych osiggnie¢ polskiej szkoty nauko-
wej choréb nerwowo-mieSniowych. Refleksja taka jest tym cenniejsza,
ze niedtugo przypadnie 70. rocznica jej powstania (1958-2028).

Pogranicze neuromiologii i endokrynologii

W Klinice przeprowadzono badania z pogranicza neuromiologii
i endokrynologii nad wptywem hormonéw przysadki na uktad mie-
$niowy oraz z zaburzeniami funkcji gonad i dojrzewania piciowego
w przebiegu wrodzonych miopatii’. Wykazano, ze manifestowaly sie
one hipogonadyzmem i nieprawidiowa determinacja plciowa, czyli
symptomami feminizacji u mezczyzn i maskulinizacji u kobiet, a poza
tym obnizeniem libido. Zmiany takie stwierdzano najczeSciej w przy-
padku rdzeniowego zaniku mie$ni, dystrofii i wrodzonej miotonii.
Takie wyniki badan sugerowaly istnienie jakiego$ zwigzku patogene-
tycznego miedzy uszkodzeniem osi przysadkowo-podwzgérzowej, hi-
pogonadyzmem i zaburzeniami nerwowo-mie$niowymi.

Mialy one takze potencjalne implikacje terapeutyczne, co, niestety,
nie potwierdzito sie. Jerzy Saper poczynil bowiem pewne obserwacje
Swiadczace o mozliwym wplywie podazy androgenéw na redukcje obja-
wow w przebiegu miotonii, na co wskazywali juz wczeSniej inni autorz?.
Badacz ten rozwazal tez mozliwo$¢ zastosowania hormonéw przysadki
w terapii dystrofii mieSniowych. Sugerowat sie przy tym swojg hipote-
zg wiodacej roli dysfunkcji osi przysadkowo-podwzgoérzowej w ich pa-
togenezie. W swoich badaniach stwierdzit jednak, ze zaden z hormonéw

7 J. Saper, Badania doswiadczalne i spostrzezenia kliniczne dotyczqce roli hormo-
now przysadki mozgowej i niektorych zmian hormonalnych w patologii miesni, War-
szawa 1967, Arch. WUM, sygn. H-229 [rozprawa habilitacyjna].

8 M. Horanyi, I. Hollo, G. Bekeny, Myotonische Dystrophie, unter besonderer Be-
riicksichtigung des Stickstoffmetabolismus nach Behandlung mit Methylandrostendiol
[Myotonic dystrophia with special reference to nitrogen metabolism after treatment
with methylandrostendiol], ,,Psychiatria et Neurologia” (Basel) 1957, Mar; Vol. 133(3),
s. 137-151.
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przysadki nie wptywal na hamowanie zaniku mie$ni po ich denerwacji.
Potwierdzil réwniez, ze steroidy anaboliczne powodowaty jedynie wzrost
masy, lecz nie sily mieSniowej. Jest zatem oczywiste, Ze preparaty hor-
monalne nie mogty znaleZ¢ miejsca w terapii miopatii wrodzonych.

Niewatpliwie byta to wowczas nowa tematyka badawcza, w Swiato-
wym piSmiennictwie podejmowana przez nieliczne publikacje, gtéw-
nie kazuistyczne. Wyniki badan Jerzego Sapera, ktére przeprowa-
dzone zostaly na grupie chorych, stanowily zatem bardzo oryginalny
wklad. Dobrze sie stato, ze zostaly one ogloszone drukiem w publika-
cjach zaréwno polskich®, jak i miedzynarodowych'®.

Pogranicze neuromiologii i neuroradiologii

W latach 1963-1986 w Klinice funkcjonowala samodzielna Pra-
cownia Neuroradiologiczna. Z chwilg otwarcia Centralnego Szpita-
la Klinicznego AM na ul. Banacha, do ktérego przeniesiono réwniez
Katedre i Klinike Neurologiczng, Pracownia zostata zlikwidowana.
Wszystkie jej obowigzki przejat szpitalny Zaktad Radiologii!.

W Pracowni zbadano obraz radiologiczny zmian kostnych w prze-
biegu postepujacych dystrofii mieSniowych, co mialo wéwczas cha-
rakter pionierski'’. Wykazano, ze zmiany osteogenne polegajace na
zwezeniu koSci dtugich oraz jam szpikowych majg charakter pierwot-
ny i rozwijaja sie niezaleznie od progresji zmian mie$Sniowych, cho-
ciaz miedzy zmianami miogennymi i osteogennymi zachodzi Scista
korealacja czasowa.

Podstawowym argumentem byt fakt, ze zmiany kostne zachodzace
wskutek zaniku z nieczynnosci, czyli dlugotrwatego unieruchomienia,
lecz z przyczyn niezwigzanych z pierwotng miopatig (np. po urazie),
z pewno$cig daja zupelnie odmienny obraz radiologiczny. Nie moga
zatem by¢ tylko prostym nastepstwem unieruchomienia. Obserwowa-
na korelacja miedzy zmianami kostnymi i mie$niowymi wynika z po-
stepujacego charakteru choroby, zatem wraz z progresjg patologicz-
nych zmian mieSniowych nastepuje takze progresja zmian kostnych.

9 J. Saper, J. Teter, Z. Janczewski, J. Nadworny, Podobieristwa endokrynologiczne
miedzy miotoniq wrodzongq i dystrofiq miotonicznq. Doniesienie wstepne, ,,Neurologia,
Neurochirurgia i Psychiatria Polska” 1960, nr 10, s. 777-786.

10 J. Saper, L.J. Thompsone, The effect of anterior pituitary hormones on experi-
mentally induced muscular atrophy and on tibial epiphysial cartilage within normal
and hypophysectomized rats, ,,Endocrinology” 1963, nr 27, s. 213-223.

1 B. Emeryk-Szajewska, H. Kwiecinski, op. cit., s. 1056.

12 B. Stroinska-Kusiowa, Obraz radiologicznych zmian kostnych w postepujqcej
dystrofii miesniowej, Warszawa 1964, Arch. WUM, sygn. D-436 [praca doktorska].
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Uzyskane wyniki stanowily oryginalny wkiad do teorii wspdlnej
osteogenno-miogennej patogenezy dystrofii postepujacej, opartej
gléwnie na danych histoembriologicznych o wspdélnym pochodzeniu
mezodermalnym tkanki kostnej i mieSniowej. Staly sie one podstawag
dysertacji doktorskiej Barbary Stroifiskiej-Kusiowej i zostaty opubli-
kowane w piSmiennictwie polskim?!3.

Wnosily réwniez ciekawy wktad do nauki §wiatowej. W 6wcze-
snym piSmiennictwie istnialo bowiem niewiele publikacji na temat
zmian kostnych w przebiegu miopatii i, co ciekawe, wiekszo$¢ z nich
dotyczyta czaszki, a nie koSci dtugich. Badania B. Stroifiskiej-Kusio-
wej stanowily wiec bardzo oryginalne osiggniecie.

Pogranicze neuromiologii i neuropsychologii

W prowadzonych przez Klinike badaniach poruszono tez zagadnie-
nia z pogranicza neuropsychologii, analizujac ewentualne zaburzenia
rozwoju umystowego u dzieci chorujacych na wrodzone miopatie'4. Nie
stwierdzono istotnego wplywu tej grupy choréb na funkcje intelektualne
i podkreslono, ze ewentualne obserwowane zaburzenia nalezy przypisy-
wac giéwnie niekorzystnym czynnikom Srodowiskowym i socjalnym®.

Pogranicze neuromiologii i fizjologii stosowanej

Na tle innych badan wyrdézniajg sie dwa projekty naukowe z zakre-
su fizjologii stosowanej na pograniczu z medycyng lotnicza, ktére zo-
staly wykonane we wsp6ipracy z Wojskowym Instytutem Medycyny
Lotniczej w Warszawie.

Zbigniew Edelwejn badatl wplyw wysokiej temperatury na czyn-
no$¢ bioelektryczng mie$ni, co ma istotne znaczenie praktyczne ze
wzgledu na mozliwg ekspozycje pilotéw na stresogenne czynniki ter-
miczne w trakcie wykonywania zadan bojowych!®. Badania zostaly

13 B. Stroifiska-Kusiowa, Zmiany radiologiczne kosci diugich w postepujacej dys-
trofii miesniowej, ,Neurologia i Neurochirurgia Polska” 1967, nr 1(4), s. 439-44S5;
B. Stroinska-Kusiowa, Radiological changes in the long bones in progressive muscular
dystrophy, ,,Polish Medical Journal” 1968, nr 7(5), s. 1219-1227.

4 B. Badurska-Modrzycka, Charakterystyka kliniczna i laboratoryjna miopatii
wrodzonych, Warszawa 1970, Arch. WUM, sygn. D-1087 [praca doktorska]; M. Florek,
Poziom sprawnosci umystowej pacjentow z dystrofiq miesniowq postepujqcq typu Du-
chenne’a, Warszawa 1981 [praca doktorska].

15 Warto tutaj dodac, ze na tym witasnie polega szczegélny tragizm sytuacji chorych
na choroby nerwowo-miesniowe. Prowadza one do postepujacego unieruchomienia,
w niektérych przypadkach paralizu czterokonczynowego oraz niewydolnosci oddecho-
wej przy zachowaniu pelnej §wiadomosci i funkcji intelektualnych.

16 7. Edelwejn, Wplyw wysokiej temperatury na czynno$c bioelektrycznq miesni,
Warszawa 1964, Arch. WUM, sygn. D-343 [praca doktorska].
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jednak wykonane na modelu zwierzecym (kréliki) i nie wyszly poza
faze laboratoryjng. Wazne jest jednak, ze ich wyniki zostaty opubliko-
wane w piSmiennictwiel’.

Z kolei Maria Dowgialto pracowata nad zjawiskiem obnizenia pro-
gu pobudliwo$ci nerwowo-mieS$niowej, czyli utajonej tezyczki samo-
istnej u 0s6b zdrowych'®. W prowadzonych eksperymentach czynnika-
mi indukujgcymi napad tezyczki byta hipoksja mie$niowa lub hipok-
sja wraz z hiperwentylacja, a grupe badang stanowili mtodzi, zdrowi
mezczyzni zakwalifikowani do stuzby w lotnictwie wojskowym.

Stwierdzone zmiany pobudliwoSci nerwowo-mieSniowej miaty cha-
rakter subkliniczny i wykrywalne byly tylko w zapisie elektromiogra-
ficznym. Wykazano jednak, ze moga one w niekorzystnych warunkach
Srodowiskowych (hipoksja, hiperwentylacja) manifestowaé sie w posta-
ci tezyczki pelnoobjawowej, prowadzacej nawet do utraty przytomnoSci.
Wyniki tych badan mialy zatem istotne znaczenie praktyczne dla me-
dycyny lotniczej i orzecznictwa wojskowo-lekarskiego, tym bardziej ze
wystepowanie takich zaburzen stwierdzono u znacznego procenta bada-
nych oséb. Niestety, nie zostaly one ogloszone drukiem, a nalezy je oce-
ni¢ jako unikatowe w skali Swiatowej, gdyz w 6wczesnym piSmiennictwie
z zakresu medycyny lotniczej bardzo rzadko podejmowano badania nad
wplywem warunkéw lotu na funkcjonowanie ukladu mieSniowego®.

Miotonia

Opracowane zostaly zwierzece modele eksperymentalne mie$nia
miotonicznego?, w ktérych zmiany patologiczne indukowane byty klo-
fibratem?!, furosemidem badZz kwasem antracen-9-karboksylowym?.
Stwierdzono mechanizm patogenetyczny polegajacy na obnizeniu

17 Z. Edelwejn, Wplyw wysokiej temperatury na czynnos¢ bioelektrycznq miesnia,
,Acta Physiologica Polonica” 1964, nr 1§, s. S03-511; Z. Edelwejn, Badania nad zachowa-
niem sie pojedyrniczego potencjalu czynnosciowego miesnia prqzkowanego w warunkach
przegrzania ustroju zwierzqcego, ,,Acta Physiologica Polonica” 1964, nr 15, s. 663-667.

18 M. Dowgialto, Obnizenie progu pobudliwosci nerwowo-miesniowej u zdrowych
osobnikow, Warszawa 1963, Arch. WUM, sygn. D-396 [praca doktorska].

1 Por. D. Politur, A. Pfister, B. Weber, Fatigue et syndrome perte de confiance des
pilotes d’avion a réaction; note sur l'interpretation de l’excitabilité électrique neuro-
musculaire, ,,L.a Medicine Aeronautique” 1958, nr 13(3), s. 271-280.

20 H. Kwiecinski, Miotonia doswiadczalna u szczurow, Warszawa 1977 [praca dok-
torskal].

21 H. Kwiecinski, Myotonia induced with clofibrate in rats, , Journal of Neurology”
25.10.1978, nr 219(2), s. 107-116; 1. Niebrgj-Dobosz, H. Kwiecinski, Clofibrate-induced
myotonia in rats, ,,Acta Neurologica Scandinavica” 1983, nr 67(4), s. 222-228.

22 H. Kwiecinski, F Lehmann-Horn, R. Ridel, Drug-induced myotonia in human
intercostal muscle, ,,Muscle & Nerve” 1988, nr 11(6), s. 576-581.
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przewodnictwa dla anionéw chlorkowych w modelu miotonii induko-
wanej kwasem antracen-9-karboksylowym lub furosemidem. Mioto-
nie wywolang klofibratem okre§lono mianem miotonii elektrycznej
manifestujgcej sie bradykinezjg i sztywnoscig mieSniowaq.

Przeprowadzono takze po raz pierwszy na Swiecie wewnatrzko-
morkowy pomiar pradéw jonowych technikg voltage clamp?® w wa-
runkach in vivo zar6wno w mie$niu miotonicznym, jak i zdrowym?:.
Potwierdzono istotng role patogenetyczng zaburzen czynno$ci kana-
16w jonowych blony widkna mieSniowego?. Badania te zapoczgtkowa-
ty studia nad kanatopatiami mieSniowymi, ktore intensywnie rozwi-
nely sie od poczatku lat 90.

Miopatie paraneoplastyczne

W Klinice przeprowadzone zostaly réwniez badania nad zmiana-
mi histopatologicznymi mies$ni szkieletowych w przebiegu niekto-
rych choréb nowotworowych, jak nowotwory ptuc, piersi czy jelita
grubego, ktére obecnie okreSla sie mianem zespoléw paraneopla-
stycznych. W literaturze z lat 1950-1980 stosowane byly angielskie
terminy carcinomatous neuropathy/carcinomatous myopathy. Wy-
kazano, ze zmiany mieSniowe mogg o kilka miesiecy wyprzedzaé
wlasciwe rozpoznanie onkologiczne. Czesto majg one przebieg sub-
kliniczny i sg stwierdzane jedynie w badaniu EMG. Maja charakter
zaro6wno pierwotnie miogenny, jak i wtérny do uszkodzein neuro-
gennych.

Omawiane badania mozna ocenié jako pionierskie, gdyz w 6wcze-
snej literaturze przedmiotu istniato jedynie okoto 20 prac na ten temat,
a analizowany w nich material kliniczny ograniczat sie do opisu poje-
dynczych przypadkéw. Natomiast badania Kliniki warszawskiej prze-
prowadzone zostaly w latach 1963-1968 na do$¢ duzej grupie pacjen-
téw. Obejmowat on zaréwno biopsje in vivo, jak i wyniki badan autop-
syjnych, co wyrézniato je w skali miedzynarodowej. W badaniach tych
nie rozwazano problemoéw terapii zespoléw paraneoplastycznych?.

23 Badania przeprowadzil Hubert Kwiecinski w trakcie pobytu na stypendium
w Monachium w latach 1980-1982.

24 H. Kwiecinski, F. Lehmann-Horn, R. Riidel, Membrane currents in human intercos-
tal muscle at varied extracellular potassium, ,,Muscle & Nerve” 1984, nr 7(6), s. 465-469.

2> H. Kwiecinski, Patomechanizm miotonii oraz jej leczenie, Warszawa 1987, Arch.
WUM, sygn. H-601 [rozprawa habilitacyjna].

2% (Obecnie istnieje mozliwoS¢ zastosowania sterydoterapii, immunosupresji badz
plazmaferezy. Najwazniejsza jest jednak zawsze diagnoza i skuteczne leczenie choroby
Nnowotworowe;j.
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Niestety, wyniki nie zostaly opublikowane w piSmiennictwie, staly sie
jedynie podstawg rozprawy doktorskiej Zofii Dietrich-Rap?’.

Badany problem pozostaje aktualny réwniez dzisiaj. Objawy neu-
rologicznych zespol6éw paraneoplastycznych moga znaczgco wyprze-
dza¢ inne symptomy specyficzne dla nowotworu o okreslonej lokaliza-
cji narzagdowej, co z jednej strony stanowi Zrodio szczegélnych trud-
noSci diagnostycznych, lecz z drugiej moze przyczynié sie do wykry-
cia choroby w niskim stadium zaawansowania.

Miopatie zapalne

W zakres prowadzonych prac badawczych wchodzily takze mio-
patie zapalne, obecnie zaliczane raczej do grupy schorzen zapalnych
tkanki tacznej — polymyositis i dermatomyositis?. Obecnie diagnosty-
kg ileczeniem tej grupy choréb zazwyczaj zajmujg sie osSrodki reuma-
tologiczne.

W badaniach Anny Fidzianskiej-Dolot rozwazana byla hipoteza
etiologii wirusowej i reaktywacji zakazenia latentnego, zgodnie z kt6-
ra zmiany histopatologiczne bylyby skutkiem cze$ciowo efektu cyto-
patycznego, lecz gtéwnie odczynu zapalnego?. W mikroskopii elek-
tronowej w obrazie bioptatu mie$nia zaobserwowane zostaly czgstki
wirusopodobne, chociaz dokladna etiologia pozostata niepewna. Au-
torka rozwazata cytomegalowirus i wirus paragrypy, wnioskujac na
podstawie cech morfologicznych. Badania genetyczna, rzecz jasna,
woéwczas nie byly jeszcze dostepne.

Takg tematyke badawczg nalezy ocenié jako bardzo innowacyjna,
gdyz byla to jedna z pierwszych prac w §wiatowym piSmiennictwie.
Natomiast sama koncepcja cytomegalowirusa i wirusa paragrypy
jako czynnika etiologicznego byta w pelni oryginalna. We wcze-
$niejszych publikacjach wskazywano na myxowirusy?®® oraz wirusy

¥ 7. Dietrich-Rap, Zmiany histologiczne w miesniu szkieletowym towarzyszqce
niektérym nowotworom narzqdow wewnetrznych, Warszawa 1968, Arch. WUM, sygn.
D-953 [praca doktorska].

2 Do tej grupy nalezy takze wtretowe zapalenie miesni (ang. inclusing bodies my-
ositis). Schorzenie o najtrudniejszym rokowaniu.

2 A. Fidzianska-Dolot, Struktura komorki miesniowej w zapaleniu wielomiesnio-
wym, Warszawa 1974, Arch. WUM, sygn. H-162 [rozprawa habilitacyjna].

30 S.M. Chou, Myxovirus-like structures in a case of human chronic polymyositis,
»Science” 15.12.1967, nr 158(3807), s. 1453-1455; T. Sato, D.L. Walker, H.A. Peters,
H.H. Reese, S.M. Chou, Myxovirus-like inclusion bodies in chronic polymyositis: Elec-
tron microscopic and viral studies, , Transactions of the American Neurological Asso-
ciation” 1969, nr 94, s. 339-341.
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Coxackie®. W podsumowaniu nalezy stwierdzi¢, ze rozwazana tutaj
kwestia ewentualnego udzialu wirusowego czynnika etiologicznego
w patogenezie zapalnych miopatii*? nadal pozostaje aktualna?3.

Miastenia** i rozwadj elektromiografii (EMG)

Jako Ze miastenia stanowi jedna z najczeSciej wystepujacych cho-
réb nerwowo-mie$niowych, zaré6wno w populacji pediatrycznej, jak
i u 0séb dorostych, pod opiekg Kliniki znajdowato sie wielu chorych.
Szczegblng aktywno$¢ badawcza przejawial oddzial dzieciecy, na
ktérym zajmowano sie np. mozliwymi powigzaniami miedzy miaste-
nig a padaczka i wysunieto oryginalng hipoteze udziatu przeciwciat
przeciwko receptorom dla acetylocholiny (odpowiedzialnym za ob-
jawy miastenii) w procesie epileptogenezy, czyli powstania ogniska
padaczkowego. Wykazano réwniez statycznie znamiennie zwiekszo-
ng czestotliwo§¢ wystepowania padaczki u dzieci chorujgcych na
miastenie®.

Na mozliwe powigzania miedzy myasthenia gravis i padaczka
wskazywano juz w latach 50.3¢ Wyniki badan warszawskiej Kliniki
pozwolily na zaproponowanie przypuszczalnego mechanizmu pato-
genetycznego. Zostaly one uwzglednione w rozprawie habilitacyj-
nej Barbary Badurskiej-Modrzyckiej, jednak nie ogtoszono ich dru-
kiem.

31 FL. Mastaglia, J.N. Walton, Coxsackie virus-like particles in skeletal muscle from
a case of polymyositis, ,,Journal of the Neurological Sciences” 1970, nr 11(6), s. 593-599.

32 Dla Scistosci nalezy podkreslié, ze mowa jest tutaj wylacznie o miopatiach pier-
wotnych, czyli wywolanych niezidentyfikowanym czynnikiem sprawczym. Zmiany
wtoérne bedace nastepstwem przebytych choréb, np. zakazen uktadu oddechowego,
ktére mozna by okresli¢ mianem miopatii pozapalnych, stanowia juz zagadnienie od-
rebne. W ostatnim okresie wzbudzily wzmozone zainteresowanie badaczy w kontekscie
nastepstw infekcji wirusem SARS-CoV-2, por. np. M.T. Holzer, M. Krusche, N. Ruffer,
H. Haberstock, M. Stephan, T.B. Huber, 1. Kotter, New-onset dermatomyositis following
SARS-CoV-2 infection and vaccination: a case-based review, ,Rheumatology Interna-
tional” 2022, nr 42(12), s. 2267-2276; S.S. Bae, E. Faure-Kumar, K. Ferbas, J. Wang,
A. Shahbazian, L. Truong, H. Yang, M. McMahon, J.D. FitzGerald, C. Charles-Schoe-
man, Assessment of antibody levels to SARS-CoV-2 in patients with idiopathic inflam-
matory myopathies receiving treatment with intravenous immunoglobulin, ,,Rheuma-
tology International” 2023, nr 43(9), s. 1629-1636.

33 A. Cheeti, L.H. Brent, S. Panginikkod, Autoimmune myopathies, [w:] 2023 May
25, StatPearls [Internet]. Treasure Island (FL): StatPearls Publishing; 2023 Jan-.

34 Inaczej nuzliwo$¢ miedni. Choroba dotyczy zlgcza nerwowo-mieSniowego.

35 B. Badurska-Modrzycka, op. cit.

36 P.F. Hoeffer, H. Aranow Jr, L.P. Rowland, Myasthenia gravis and epilepsy, ,,A.M.A.
Archives of Neurology and Psychiatry” 1958, nr 80(1), s. 10-17.
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Hipoteza o mozliwym zwigzku patogenetycznym miedzy miastenig
i padaczka do dzi§ pozostaje otwarta®’. W Swietle aktualnego stanu
wiedzy wydaje sie ona prawdopodobna, jednak wsp6lny mechanizm
patogenetyczny mogiby raczej polegaé na zaburzeniach funkcji ka-
naléw jonowych3®, ktére spowodowane sg mutacjg genetyczna?®, czyli
bytby niezalezny od przeciwciatl anty-AchR czy innych mechanizméw
autoimmunologicznych.

Sporo uwagi poSwiecono takze kwestii remisji w przebiegu miaste-
nii*®. Szczegodlnie istotna byta odpowiedz na pytanie, czy remisja Kkli-
niczna koreluje z normalizacjg obrazu elektromiograficznego. Wyka-
zano obecno$¢ istotnych odchylen w zapisie EMG*! przy zastosowaniu
techniki SF-EMG*? w postaci patologicznego jitteru*’. Podkres$lono, ze
remisja kliniczna moze mie¢ charakter pozorny i u chorych leczonych
immunosupresyjnie nalezy rozwazy¢ jego kontynuacje. Natomiast
z calg pewnoScig pacjenci tacy nadal znajdujg sie w grupie wysokiego
ryzyka nawrotu, a nawet wystgpienia przetomu miastenicznego w ra-
zie ekspozycji na czynniki prowokujace*!, zatem nadal konieczne jest
zachowanie niezbednych §rodkéw ostroznoSci.

Wazne znaczenie praktyczne mialy prowadzone przez Barbare
Emeryk-Szajewska badania nad obrazem elektromiograficznym mia-
stenii®>, w ktorych istotnym osiggnieciem bylo wykazanie selektyw-
nego charakteru oraz duzej zmiennoSci poziomu bloku przewodnic-
twa nerwowo-mieSniowego nawet w mie$niach o wspdélnej inerwacji.
Badaczka podkreSlila takze, ze ocena samego podstawowego zapisu
elektromiograficznego czesto ujawnia tylko nieznaczne i wysoce nie-
swoiste odchylenia patologiczne, zatem ma ona niewielka warto$¢ dia-

37 8. Sureshbabu, S. Karunanidhi, S. Peter, S. Chindrippu, M. Joseph, G.K. Mittal,
Myasthenia gravis and insular cortex epilepsy: more than a chance association?, ,,Acta
Neurologica Belgica” 2022, nr 122(6), s. 1619-1621.

38 Chodzi o bramkowane potencjatem kanaly sodowe.

3 M.N. Almohammal, Epileptic channelopathies and neuromuscular disorders in
newborns: a narrative review, ,,Cureus” 18.08.2023, nr 15(8).

4 B. Emeryk, K. Rowinska, T. Nowak-Michalska, Do true remissions in myasthe-
nia really exist? An electrophysiological study, ,,Journal of Neurology” 1985, nr 231(6),
s. 331-33S.

4 EMG - elektromiografia, czyli badanie czynno$ci bioelektrycznej miesni.

42 SF-EMG - single fiber electromyography, elektromiografia pojedynczego wiékna.

43 Zjawisko jitter phenomenon mozna okre$li¢ jako wzrost interwalu czasowego
przy zachowaniu niezmienionej amplitudy potencjalu w odpowiedzi na elektrostymula-
cje miednia. Klinicznie manifestuje sie to wiadnie nuzliwoscig miesni.

4 Do takich naleza np. infekcje czy wiele lekéw, a szczegdlnie niebezpieczne moga
by¢ te blokujace przewodnictwo nerwowo-mie$niowe stosowane w anestezjologii.

% B. Emeryk-Szajewska, Obraz elektrofizjologiczny miastenii, Warszawa 1972, Arch.
WUM, sygn. H-270 [rozprawa habilitacyjna].
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gnostyczng. Dlatego konieczne jest stosowanie stymulacji elektrycznej
nerwéw w polaczeniu z prébami diagnostycznymi®. B. Emeryk-Sza-
jewska zajmowata sie rowniez odczynami miastenicznymi (myasthe-
nic syndromes), ktéore w postepowaniu diagnostycznym wymagaja
réznicowania z wlaSciwg miastenig?¥. W szczeg6lnosSci podkreslila,
ze odczyny miasteniczne nie sg symptomami patognomonicznymi dla
myasthenia gravis, a mogg czesto wystepowaé¢ w uszkodzeniach ob-
wodowego uktadu nerwowego. Wyniki tych badan byly szczeg6lnie
cenne, gdyz w 6wczesnej literaturze istnialo na ten temat niewiele
prac, a wiekszo$¢ z nich dotyczyla tylko odczynéw miastenicznych
w przebiegu zespolow paraneoplastycznych. Badaczka ta pracowata
réwniez wraz z zespotem Kliniki nad diagnostyka neurofizjologiczna
innych miopatii, zwlaszcza dystrofii Duchenne’a*®, wykazujac przy
tym obecno$¢ odchylen w obrazie EMG nie tylko u chorych, lecz takze
u ich Kklinicznie zdrowych* krewnych®°.

Na immunologicznych aspektach miastenii koncentrowaty sie ba-
dania Matlgorzaty Uhrynowskiej poSwiecone uktadowi ludzkich an-
tygenéw leukocytarnych (HLA)>! w miastenii wieku dzieciecego®.
Wktad, jaki mogty one potencjalnie wnieS¢ do §wiatowej neurologii
dzieciecej, byt bardzo znaczacy. Byla to bowiem jedna z pierwszych
prac o tej tematyce w odniesieniu do populacji pediatrycznej, inne
odnosity sie do pacjentéw dorostych. Uzyskane wyniki zostaly opu-
blikowane, lecz tylko w piSmiennictwie krajowym?®. Wazne o0sig-
gniecie stanowily takze badania immunoelektroforetyczne suro-

4 Chodzi o préby czynno$ciowe miesni z uzyciem chlorku edrofonium (Tensilon)
i prostygminy.

47 B. Emeryk-Szajewska, Odczyny miasteniczne w niektorych chorobach nerwowo-
-miesniowych, Warszawa 1964, Arch. WUM, sygn. D-539 [praca doktorska].

4 J.E. Desmedt, B. Emeryk, Disorder of muscle contraction processes in sex-linked
(Duchenne) muscular dystrophy, with correlative electromyographic study of myo-
pathic involvement in small hand muscles, ,,The American Journal of Medicine” 1968,
nr 45(6), s. 853-872.

4 Mozna zatem moéwi¢ o subklinicznej dystrofinopatii u nosicieli zmutowanego
genu.

50 I. Hausmanowa-Petrusewicz, J. Prot, I. Niebroj-Dobosz, L. Hetnarska, B. Emeryk,
B. Wasowicz, W. Askanas, C. Slucka, Studies of healthy relatives of patients with Duchenne
muscular dystrophy, ,,Journal of the Neurological Sciences” 1968, nr 7(3), s. 465-580.

St Human leukocyte antigens.

52 M. Uhrynowska, Badanie antygenow HLA w miastenii dzieciecej, Warszawa 1984
[praca doktorska].

53 M. Uhrynowska, Badanie antygenow zgodnosci tkankowej w miastenii dzieciecej
[Histocompatibility antigens in childhood myasthenia], ,,Neurologia i Neurochirurgia
Polska” 1987, nr 21(2), s. 119-124.
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wicy krwi pacjentéw z myasthenia gravis>* ogloszone w literaturze
Swiatowej>.

Z badaniami nad miastenig SciSle wigze sie rozw0j neurofizjologii
w warszawskiej Klinice, w ktorej pierwsze badania EMG wykonat juz
w 1956 r. Jerzy Majkowski, jednak odrebng Pracownie elektromiogra-
ficzng utworzono w roku 1959 po powrocie Ireny Hausmanowej-Petru-
sewicz ze stazu zagranicznego. Oprocz EMG w Pracowni wykonywano
tez elektroneurografie (ENG)*® i wprowadzono technike SF-EMG.

Istotne dokonanie stanowil opis zjawiska jitter phenomenon w ob-
razie elektromiograficznym miastenii nie tylko u samych pacjentow,
lecz takze u ich zdrowych krewnych, co potwierdzito dane uzyskane
w oSrodkach skandynawskich®, wniosto tez wkiad do rozwoju nowej
techniki badawczej elektromiografii pojedynczego wi6kna SFEMG®®.

Zjawisko zwolnienia szybkoSci przewodzenia impulséw nerwowych
we wiéknach ruchowych zostalo zaobserwowane takze u Kklinicznie
zdrowych krewnych chorych z chorobg Charcot-Marie-Tooth*. Poza
tym warszawskie badania nad obrazem elektromiograficznym tej cho-
roby byly jednymi z pierwszych na §wiecie, chociaz ich wyniki opubli-
kowano tylko w piSmiennictwie polskim®.

Niezwykle znaczacym osiagnieciem bylo opracowanie przy udzia-
le Konstantego Mrozka mikroelektrofizjologicznej techniki zapisu we-
wnatrzkomérkowego EMG przy pomocy mikroelektrod, ktéra dawata
mozliwo$¢ rejestracji funkcji pojedynczych miocytéws!. Metode te za-
stosowano in vivo na mie$niu ludzkim oraz na zwierzecych modelach
miastenii i postepujacej dystrofii mie$niowej. Jakkolwiek niewatpli-
wie stanowila ona wielki postep w poréwnaniu ze standardowym igto-
wym EMG i byla osiggnieciem na skale Swiatowa, to ze wzgledu na

54 E. Chetmicka-Kizlich, Badania immunoelektroforetyczne w surowicy w miaste-
nii, Warszawa 1968 [praca doktorska].

55 K. Chelmicka-Kizlich, J. Mazurczak, Immunoelectrophoresis of sera of patients
with myasthenia gravis, ,Life Sciences” 15.03.1968, nr 7(6), s. 323-326.

56 Badanie szybko$ci przewodzenia impuls6w nerwowych w nerwach obwodowych.

57 E. Stélberg, J.V. Trontelj, M.S. Schwartz, Single-muscle-fiber recording of the jit-
ter phenomenon in patients with myasthenia gravis and in members of their families,
,»Annals of the New York Academy of Sciences” 1976, nr 274, s. 189-202.

58 Single Fiber Electromyography.

% K. Rowinska-Marcifiska, Obraz elektromiograficzny choroby Charcot-Marie-To-
oth, Warszawa 1972, Arch. WUM, sygn. D-1188 [praca doktorska].

%0 W. Krolikowska, M. Szapiro, J. Mackiewicz, Obraz elektromiograficzny choroby
Charcot-Marie-Tooth w swietle naszych badan, ,Neurologia, Neurochirurgia i Psychia-
tria Polska” 1962, nr 12, s. 675-683; 1. Hausmanowa-Petrusewicz, H. Jedrzejowska,
Z. Dietrich-Rap, Choroba Charcot-Marie-Tooth, ,,Rozprawy Wydziatlu Nauk Medycz-
nych” 1966, nr 11(2), s. 81-106.

61 Podczas jego pobytu na stypendium w Wielkiej Brytanii.
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swojg zlozonos¢ i trudno$é techniczng nie mogta znaleZé rutynowego
zastosowania w praktyce klinicznej®2.

Warto réwniez wspomnieé, ze warszawska klinika wdrozyla sys-
tem komputerowej analizy zapisu elektromiograficznego za pomo-
cg maszyny cyfrowej ANOPS®, ktéra stanowita oryginalny produkt
polskiej my$li technicznej w czasach ograniczonej dostepno$ci do
sprzetu z krajow kapitalistycznych i bylo osiggnieciem na skale
Swiatowa. Warszawska Klinika zastosowala taka metode jako jedna
z pierwszych na $wiecie, wyprzedzil ja oSrodek londynski®. Poza
tym nawet w krajach zachodnich sprzet taki nie byt wéwczas jeszcze
produkowany seryjnie, a jedynie konstruowany przy wspéipracy le-
karzy i inzynieréw.

W Klinice badano praktyczna przydatno$¢ analizy cyfrowej w dia-
gnostyce klinicznej, a zebrane w tym zakresie do§wiadczenia potwier-
dzily jej uzyteczno$¢ i staly sie podstawg rozpraw naukowych®.

Badania neurofizjologiczne majg kluczowe znaczenie w diagnosty-
ce miopatii i neuropatii obwodowych®®, a niejednokrotnie pozwalaja
na wykrycie patologicznych zmian w stadium subklinicznym.

Stwardnienie zanikowe boczne

Do szeroko pojetej grupy choréb nerwowo-mieSniowych nalezy
réwniez stwardnienie zanikowe boczne (ALS)%, obecnie zaliczane do
wezszej grupy schorzen neuronu ruchowego.

92 K. Mrozek, CzynnosS¢ bioelektryczna wtokna miesniowego w fizjologii i w nie-
ktorych stanach patologicznych, Warszawa 1973, Arch. WUM, sygn. H-206 [rozprawa
habilitacyjna].

% J. Kopeé, Polski komputer ,ANOPS” dla badann medycznych i jego zastoso-
wanie w klinice, ,,Acta Physiologica Polonica” 1970, nr 21(1), s. 135-146; J. Kopec,
1. Hausmanowa-Petrusewicz, Histogram of muscle potentials recorded automatically
with the aid of the averaging computer “ANOPS”, , Electromyography” 1969, nr 9(4),
s. 371-381.

% A.L. Rose, R.G. Willison, Quantitative electromyography using automatic analy-
sis: studies in healthy subjects and patients with primary muscle disease, ,,Journal of
Neurology, Neurosurgery and Psychiatry” 1967, nr 30(5), s. 403-410.

% J. Kopeé, Metoda komputerowej analizy w elektromiografii klinicznej, Warsza-
wa 1983 [rozprawa habilitacyjna]; E. Szmidt-Satkowska, Analiza zapisow EMG uzy-
skanych przy zastosowaniu maszyny cyfrowej ,,Anops” — przydatnos¢ w diagnostyce
chorob nerwowo-miesniowych, Warszawa 1982 [praca doktorska].

% Zajmowaly sie tym np. Barbara Ryniewicz w jej dysertacji doktorskiej: Szybkosc
przewodzenia we widknach ruchowych nerwow obwodowych w niektérych chorobach
uktadu nerwowego u dzieci, Warszawa 1974 [praca doktorska] czy Aniela Kopeé w pra-
cy: Zmiany przewodzenia impulsow we widknach ruchowych nerwow obwodowych
w postepujqcej dystrofii miesniowej, Warszawa 1974 [praca doktorska].

57 Amyotrophic lateral sclerosis.
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W o$rodku warszawskim przeprowadzono badania zmian naczynio-
wych oSrodkowego uktadu nerwowego w przebiegu ALS%, ktére nale-
zy ocenic jako pionierskie, gdyz ich owocem byta jedna z pierwszych
publikacji w §wiatowe] literaturze, chociaz zasieg jej oddziatywania
z pewnoScig byt ograniczony. Ukazata sie ona bowiem w é6wczesnym
ZSRR w jezyku rosyjskim®.

Prowadzono réwniez inne prace, np. nad zastosowaniem badan
elektromiograficznych w diagnostyce i monitorowaniu progresji ALS,
ktérych wyniki staly sie podstawa rozprawy doktorskiej Andreasa Fa-
rago’® oraz publikacji w czasopiSmiennictwie’!. Nie ulega watpliwosci,
ze mialy one bardzo wazne znaczenie dla rozwoju polskiej neurologii,
a w szczegllnosci diagnostyki neurofizjologicznej. Wnosily tez pewne
obserwacje do nauki S§wiatowej, chociaz pierwsze badania nad zasto-
sowaniem EMG w diagnostyce ALS siegajg jeszcze lat 50.72

Biochemia mie$ni i aspekty immunologiczne miopatii
Poczatki Pracowni Biochemicznej Kliniki siegajg jeszcze lat 20.73,
jednak badania ukierunkowane na diagnostyke choréb nerwowo-mie-
$niowych rozwinely sie od lat 60. Badano role fosfokinazy kreaty-
nowej (CPK) jako markera biochemicznego w postepujacej dystro-
fii mieSniowej i wykazano, ze wzrost poziomu CPK jest wysoce swo-
isty i stanowi warto$ciowe kryterium diagnostyczne’. Co szczegélnie
wazne, dotyczy to nie tylko rozpoznania w postaci jawnej klinicznie,

%8 J. Rafatowska, Zmiany w Scianach naczyn krwionosnych osrodkowego uktadu
nerwowego w stwardnieniu bocznym zanikowym, Warszawa 1968 [praca doktorska].

% T.L. Bunina, IIa. Rafalovskaia, Izmeneniia sosudov pri bokovom amiotrofiche-
skom skleroze, ,,Zhurnal Nevropatologii i Psikhiatrii im S. S. Korsakova” 1969, nr 69(1),
s. 11-17.

70 A. Farago, The dynamics of EMG changes in ALS process, Warszawa 1974 [praca
doktorskal].

7t A. Farago, I. Hausmanowa-Petrusewicz, The analysis of EMG findings in amy-
otrophic lateral sclerosis, ,Electromyography and Clinical Neurophysiology” 1977,
nr 17(2), s. 157-166.

72 A.A. Marinacci, The value of electromyography in neurology, ,,California Medi-
cine” 1954, nr 80(4), s. 314-315; E.H. Lambert, D.W. Mulder, Electromyographic stud-
ies in amyotrophic lateral sclerosis, ,,Proceedings of the Staff Meetings. Mayo Clinic”
21.08.1957, nr 32(17), s. 441-446.

73 Poczatkowo nosita ona nazwe: Pracownia chemiczno-mikroskopowa (B. Emeryk-
-Szajewska, H. Kwiecinski, op. cit., s. 1054).

74 L. Hetnarska, Znaczenie badan aktywnosci kinazy kreatynowej (CPK) w surowi-
cy krwi u chorych na postepujgcq dystrofie miesniowq typu Duchenne’a oraz u zdro-
wych cztonkow ich rodzin, Warszawa 1968, Arch. WUM, sygn. D-951 [praca doktorska];
L. Hetnarska, Wartos¢ oznaczania aktywnosci kreatynofosfokinazy (kfk) w niektérych
chorobach miesni, ,Neurologia i Neurochirurgia Polska” 1967, nr 1(4), s. 447-451.
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lecz znajduje zastosowanie takze w diagnostyce zdrowych nosicielek
i w poradnictwie genetycznym.

Przeprowadzono tez badania nad wptywem hydrokortyzonu na ak-
tywno$¢ CPK w surowicy w przebiegu niektérych miopatii’>. Stwier-
dzono, zZe jej wzrost jest charakterystyczny szczegllnie dla dystro-
fii Duchenne’a i dystrofii Beckera w odréznieniu od innych miopatii
i 0s6b zdrowych. Moze zatem stanowi¢ wazne kryterium pomocnicze
dla diagnostyki réznicowej. Co wazne, podobny efekt obserwowany
byt takze u klinicznie zdrowych nosicielek mutacji genetycznej, nawet
w przypadkach, w ktérych wyjsciowy poziom aktywnos$ci CPK pozo-
stawal w granicach normy. Hydrokortyzon nie wplywat w zaden spo-
s6b na morfologie mies$nia dystroficznego, totez uzyskane wyniki nie
mogly mie¢ zadnych implikacji terapeutycznych. Stanowily one ory-
ginalne odkrycie ogltoszone w miedzynarodowym piSmiennictwie’®.
WKkrétce zostaly tez potwierdzone przez badaczy zagranicznych”.

Przedmiotem badan byta takze aktywno$¢ dehydrogenazy mlecza-
nowej (LDH) i jej izoenzyméw w mie$niu dystroficznym’®, stwierdza-
jac przesuniecia w zakresie aktywnoSci wszystkich frakcji enzyma-
tycznych w przebiegu réznych wrodzonych miopatii, ale najsilniej
wyrazone w dystrofii Duchenne’a i rdzeniowym zaniku mie$ni. Zwr6-
cono tez uwage na fakt, ze podwyzszona aktywnos¢ frakcji LDH,
jest charakterystyczna nie tylko dla miopatii, lecz wystepuje takze
w mies$niu plodowym ok. 6 miesigca cigzy”®. Wyraznie tgczy sie to
z omawiang wyzej koncepcja niedojrzato$ci mie$nia jako istotnego
czynnika patogenetycznego we wrodzonych miopatiach. Wyniki ba-
dan ogtoszono tylko w pi§miennictwie krajowym %, jednak w tamtym

75 K. Czyzewski, Wplyw hydrokortyzonu na aktywnosc kinazy kreatynowej w suro-
wicy krwi w niektorych chorobach miesni, Warszawa 1981, Arch. WUM, sygn. D-1646
[praca doktorska].

76 K. Czyzewski, The effect of hydrocortisone on the serum creatine kinase activity
of muscles diseases, ,,Journal of Neurology” 1.11.1977, nr 216(4), s. 283-287.

77 S. Sen, P.K. Das, Steroid-CPK test. A new diagnostic aid for muscular dystrophy
and its carriers?, ,European Neurology” 1978, nr 17(5), s. 258-264; S. Sen, P.K. Das,
Steroid-induced CPK estimation — a new diagnostic test for human muscular dystrophy
and its carrier state, ,,Archives of Disease in Childhood” 1978, nr 53(6), s. 521-522.

78 A. Gorecka, Izoenzymy dehydrogenazy mleczanowej w postepujqcej dystrofii
miesniowej oraz w doswiadczalnym odnerwieniu miesni, Warszawa 1973, Arch. WUM,
sygn. D-1270 [praca doktorska].

7 A. Gorecka, Zachowanie sie izoenzymow dehydrogenazy mleczanowej (LDH)
w miesniu szkieletowym. Izoenzymy LDH w miesniu plodowym, ,,Neurologia i Neuro-
chirurgia Polska” 1974, nr 8(5), s. 697-702.

80 A. Goérecka, Zachowanie sie izoenzyméw dehydrogenazy mleczanowej (LDH)
w miesniu szkieletowym. Uktad izoenzymow LDH w miegsniu dystroficznym, ,Neurologia
i Neurochirurgia Polska” 1974, nr 8(5), s. 689-69S; A. Gérecka, Zachowanie sie izoenzy-
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czasie podejmowatly one tematyke niezwykle aktualng i jeszcze stabo
opracowana.

Irena Niebrdj-Dobosz dokonata kompleksowej charakterystyki
patobiochemicznej zaburzenn metabolizmu mie$niowego w przebiegu
dystrofii Duchenne’a®!. Przeprowadzila badania na zréznicowanym
materiale — surowica krwi, bioptaty mie$nia szkieletowego oraz au-
topsyjne badania rdzenia kregowego. Wykazala, ze u podloza dystrofii
leza zaburzenia w zakresie budowy i metabolizmu mieé$ni, ktére po-
glebiaja juz uprzednio istniejgce (wrodzone) zmiany strukturalne.

Badaczka szczegélnie podkreSlata ogélnoustrojowy charakter tej
miopatii, wskazujac na zmiany w btonie komoérkowej erytrocytow??, ak-
tywnoSci erytrocytarnej Nat/K* — zaleznej ATP-azy®® czy wzrost steze-
nia transaminaz?:.

Maria Strugalska-Cynowska badata enzymy przemian glikogenu
w miopatiach wieku dzieciecego®, a Waleria Askanas zajmowala sie
immunoelektroforezg biatek surowicy chorych z dystrofiag Duchen-
ne’a®. Stwierdzita podwyzszone stezenie hemopexyny we krwi oraz
obecno$¢ dodatkowej linii precypitacyjnej odpowiadajacej hemope-
xynie w immunoelektroforogramie zaréwno u chorych, jak i u klinicz-
nie zdrowych nosicieli. Zjawisko to stanowito kryterium pomocnicze
dla diagnostyki réznicowej miopatii, gdyz nie stwierdzono jego wyste-
powania w przebiegu innych schorzen nerwowo-mieSniowych. Przy
6wczesnym stanie wiedzy byly to badania nowatorskie, jednak tylko
wyniki prac W. Askanas zostaly opublikowane®’.

mow dehydrogenazy mleczanowej (LDH) w surowicy krwi chorych z postepujqcq dystro-
fig miesniowq (PDM), ,,Neurologia i Neurochirurgia Polska” 1975, nr 9(1), s. 7-13.

81 1. Niebroéj-Dobosz, Biochemiczna charakterystyka postepujqcej dystrofii mie-
Sniowej, Warszawa 1981, Arch. WUM.,, sygn. H-617 [rozprawa habilitacyjna].

82 1. Niebrdgj-Dobosz, The distribution of inside-out and right-side-out erythrocyte
membrane vesicles in Duchenne progressive muscular dystrophy, , Journal of Neurol-
ogy” 1982, nr 228(3), s. 195-199.

83 1. Niebrdj-Dobosz, Erythrocyte ghosts (Na+ + K+) ATPase activity in Duchenne’s
dystrophy and myotonia, ,,Journal of Neurology” 26.11.1976, nr 214(1), s. 61-69.

84 1. Niebroj-Dobosz, Zaburzenia procesow spalan koricowych w roznych scho-
rzeniach miesniowych, Warszawa 1965, Arch. WUM, sygn. D-538 [praca doktorska];
1. Niebrgj-Dobosz, Disturbances of the combustion processes in muscular disorders,
,,Journal of Neurology, Neurosurgery and Psychiatry” 1965, nr 8(1), s. 19-22.

85 M. Strugalska-Cynowska, Enzymy przemian glikogenu w dzieciecych chorobach
miesni, Warszawa 1966 [praca doktorska].

86 W. Askanas, Badania immunoelektroforetyczne biatek w surowicy w dystrofii
miesniowej postepujqcej typu Duchenne’a, Warszawa 1967, Arch. WUM, sygn. D-848
[praca doktorska].

87 W. Askanas, Identification of the agent responsible for the abnormal immunoelec-
trophoretic pattern of serum in Duchenne’s progressive muscular dystrophy, , Life Sci-
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Krystyna Jezierska przeprowadzita badania nad dysfunkcjami im-
munologicznymi w przebiegu rdzeniowego zaniku miesni. Stwierdzita
zaburzenia odpornos$ci komérkowej, zwlaszcza reaktywnosci limfocy-
téw grasiczozaleznych oraz wykazata obecno$¢ u chorych cech hipo-
plazji tkanki limfatycznej w rejonie pierScienia Waldeyera i szyjnych
wezléw chionnych. Na tej podstawie badaczka wysuneta hipoteze pa-
togenetyczng zakladajgcg obecnos$¢ wrodzonego defektu tkanki ekto-
dermalnej juz na etapie embriogenezy, ktéry Kklinicznie manifestuje
sie uszkodzeniem zaréwno rdzenia kregowego, jak i grasicy®. Bada-
nia te niewatpliwie mialy charakter pionierski. Byta to pierwsza taka
praca na $wiecie, jednak autorka opublikowata swoje wyniki tylko
w jezyku polskim®. Warto dodacd, ze jej ustalenia wkroétce potwierdzili
i uzupelnili niezaleznie autorzy zagraniczni®®. Badania nad zaburze-
niami funkcji limfocytéw byly w Klinice kontynuowane i juz w latach
90. zaowocowaly kolejnymi publikacjami®'.

Histopatologia miesni

W 1959 r. powstata w Klinice samodzielna pracownia histopatolo-
giczna’?, wyodrebniona z pracowni neuropatologicznej, ktéra zajmo-
wala sie wylgcznie oceng bioptatéw miesni i nerwéw obwodowych.
0Od poczatku kierowata nig Hanna Jedrzejowska, ktora jednoczes$nie
prowadzita tez przykliniczng poradnie choréb mie$ni. W swoich bada-
niach dokonata klasyfikacji miopatii i wyodrebnita trzy grupy: dystro-
fie, miopatie zapalne oraz przypadki poSrednie® o nierozstrzygnietej
klasyfikacji. Szczegélnie podkreslita koniecznos$¢ wielokierunkowego
postepowania diagnostycznego uwzgledniajgcego analize obrazu kli-

ences” 1966, nr S(19), s. 1767-1773; W. Askanas, Immunoelectrophoretic investigations
of the serum of carriers of Duchenne’s progressive muscular dystrophy, ,,Life Sciences”
1966, nr S(19), s. 1775-1780.

88 K. Jezierska, Badania nad rolqg mechanizmow immunologicznych w rdzeniowym
zaniku miesni, Warszawa 1970 [praca doktorska].

8 K. Jezierska, Badania nad rolg mechanizmow immunologicznych w rdzeniowym
zaniku miesni, ,Neurologia i Neurochirurgia Polska” 1971, nr 5(6), s. 793-799; K. Je-
zierska, Investigations of the role of immunological mechanisms in spinal muscular
atrophy, ,,Polish Medical Journal” 1972, nr 11(5), s. 1319-1325.

% E.A. Caspary, S. Currie, E.J. Field, Sensitized lymphocytes in muscular dystro-
phy: evidence for a neural factor in pathogenesis, ,,Journal of Neurology, Neurosurgery
and Psychiatry” 1971, nr 34(3), s. 353-356.

°l B. Ryniewicz, M. Pawinska, Preliminary immunological studies in spinal muscu-
lar atrophy, ,,European Journal of Pediatrics” 22.05.1978, nr 128(1), s. S7-60.

92 Obecnie pracownia histopatologii i histochemii mie$ni i nerwéw obwodowych.

% 1. Hausmanowa-Petrusewicz, H. Jedrzejowska, Problem mieszonych postaci cho-
rob miesni, ,,Neurologia, Neurochirurgia i Psychiatria Polska” 1962, nr 12, s. 809-816.

172 MEDYCYNA NOWOZYTNA — Tom 30 — Suplement Il (2024 r.)



Polska szkota neuromiologiczna i jej miejsce w Swiatowej neurologii. ..

nicznego oraz wynik6w badan histopatologicznych, elektromiogra-
ficznych i biochemicznych®*. W pézZniejszym okresie zajmowata sie
badaniami nad dystrofiami mie$niowymi. Jej szczegbélnym osiagnie-
ciem bylo szerokie zastosowanie techniki mikroskopii elektronowej®,
ktéra zostata wdrozona w Pracowni od 1965 r.%

Histopatologia rdzeniowego zaniku mie$ni byta przedmiotem ba-
dan Ewy Sawickiej”’. Przeprowadzone w Pracowni badania morfolo-
giczne nerwow tokciowego i tydkowego staly sie podstawg pracy dok-
torskiej Hanny Drac®®.

Koncepcja dysontogenetyczna patogenezy miopatii
wrodzonych

W warszawskiej szkole neuromiologicznej aktywnie rozwijano
koncepcje patogenezy wrodzonych miopatii jako nastepstwa zahamo-
wania rozwoju ontogenetycznego ukladu mie$niowego juz w okresie
prenatalnym i zachowania przetrwalych cech plodowych zaréwno
w zakresie struktury miesnia, jak i jego metabolizmu. Scisle wiaza-
to sie z tym zagadnienie ekspozycji matki na czynniki teratogenne
w okresie cigzy.

Anna Fidzianska-Dolot badata na modelu zwierzecym wplyw nie-
dokrwienia organizmu matki na histogeneze mie$ni ptodu i wykazata,
ze ischemia w okresie prenatalnym moze by¢ egzogennym czynnikiem
indukujacym zmiany patologiczne ukladu mie$niowego. Przy czym
wrazliwo$¢ miesni jest zré6znicowana i zalezy od zawartosci glikogenu
i mitochondriéw. MieSnie biate wykazywaly zwiekszong wrazliwo$¢
w poréwnaniu z mieSniami czerwonymi®.

% H. Jedrzejowska, Niektore zagadnienia patomorfologii w postepujqcej dystrofii
miesniowej i tzw. miopatii poZnej, Warszawa 1963, Arch. WUM, sygn. D-440 [praca
doktorskal].

% H. Jedrzejowska, Badania histopatologiczne wewnqtrzmiesniowych ruchowych
witdkien nerwowych w postepujqgcej dystrofii miesniowej, Warszawa 1968, Arch. WUM,
sygn. H-297 [rozprawa habilitacyjna].

% B. Emeryk-Szajewska, H. Kwiecinski, op. cit., s. 105S.

%7 E. Sawicka, Obraz histopatologiczny miesni w roznych postaciach rdzeniowego
zaniku miesni, Warszawa 1968, Arch. WUM, sygn. D-954 [praca doktorska]; I. Hausma-
nowa-Pétrusewicz, J. Prot, E. Sawicka, Le probléeme des formes infantiles et juvéniles
de ’atrophie musculaire spinale, ,,Revue Neurologique” 1966, nr 114(4), s. 295-306.

% H. Drac, Zmiany morfologiczne w nerwie tokciowym i nerwie tydkowym u 0sob
zdrowych w roznym wieku i w chorobie Werdniga-Hoffmana, Warszawa 1977 [praca
doktorska]; H. Drac, Zmiany histologiczne w nerwach obwodowych w rdzeniowym za-
niku miesni Werdniga-Hoffmanna, ,,Neuropatologia Polska” 1977, nr 15(1), s. 1-16.

% A. Fidzianska-Dolot, Wplyw przewleklego niedokrwienia matki na obraz ultra-
struktury miesni ptodu, Warszawa 1968, Arch. WUM, sygn. D-970 [praca doktorska].
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Anna Kaminska w swoich badaniach nad wptywem denerwacji na
ontogeneze mieSnia potwierdzila, ze w niektérych miopatiach wcze-
snego wieku dzieciecego stwierdza sie cechy niedojrzaloSci miesnia
i moga one by¢ rezultatem zaburzen inerwacji w okresie rozwoju pto-
dowego. Wigze sie to z zahamowaniem réznicowania typ6w metabo-
licznych widkien mie$niowych!®.

Przedmiotem badan Jolanty Finowickiej-Walczyny byly z kolei
zmiany ultrastrukturalne mie$nia dojrzewajacego wywolane odner-
wieniem!,

Terapia choréb nerwowo-miesniowych

Celowo zdecydowalem sie na oméwienie osiagnie¢ w zakresie tera-
pii choréb nerwowo-mie$niowych w odrebnym paragrafie. Od poczat-
ku zwraca na siebie uwage fakt, ze badania neuromiologiczne kon-
centrowaly sie gléwnie na zagadnieniach etiopatogenezy i kryteriow
diagnostycznych, za§ znacznie mniej miejsca poSwiecano zagadnie-
niom postepowania terapeutycznego. Znamienne, ze autorzy rozdzia-
Tu poS$wieconego dziejom Katedry i Kliniki Neurologii'®? wcale stusz-
nie stwierdzili, ze Klinika zapewniata swoim pacjentom diagnostyke
i ewentualng'® terapie!®. Wynika to po prostu ze specyfiki wiekszoSci
choréb nerwowo-mies$niowych, dla ktérych skuteczne opcje terapeu-
tyczne pojawily sie dopiero w ostatnich latach i to tylko w przypadku
niektérych jednostek chorobowych, np.: preparaty Zolgensma i Spin-
raza stosowane w leczeniu rdzeniowego zaniku mieéni u dzieci. Jed-
nakze mys$l o konieczno$ci poszukiwania metod leczenia bezustannie
towarzyszyla badaczom.

Irena Niebréj-Dobosz wyrazita opinie, ze brak postepu w dziedzinie
terapii choréb nerwowo-mie$niowych wynika z dalece niedostatecz-
nego zainteresowania studiami nad ich patogenezg!%. Préby leczenia,
np. przy pomocy sterydéw czy witamin, byly oczywiScie podejmowa-

100° A, Kaminska, Wplyw odnerwienia na miesieih w procesie ontogenezy, 1979, Arch.
WUM, sygn. D-1579 [praca doktorska].

101 J. Finowicka-Walczyna, Wplyw odnerwienia na ultrastrukture dojrzewajgcego
wiokna miesniowego, Warszawa 1978 [praca doktorska].

102 B. Emeryk-Szajewska, H. Kwiecinski, op. cit., s. 1017-1061.

103 Podkreslenie moje [RK].

104 Odnosi sie to nie tylko do miopatii, ale takze innych schorzen neurologicznych.
Gdy ocenia sie to z perspektywy historycznej, mozna stwierdzié, ze znaczacy postep
w leczeniu udaréw moézgu, ciezkiej padaczki czy choréb demielinizacyjnych takze do-
konat sie dopiero od przetomu XX/XXI w.

105 1. Niebrogj-Dobosz, Biochemiczna charakterystyka postepujgcej dystrofii mie-
sSniowej, Warszawa 1981, Arch. WUM, sygn. H-617 [rozprawa habilitacyjna].
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ne, podobnie jak w oSrodkach zagranicznych, jednak skazane na nie-
powodzenie.

W niektérych schorzeniach nerwowo-mie$niowych sytuacja wygla-
data jednak znacznie bardziej optymistycznie. Pierwsze mozliwosci
terapii miastenii pojawity sie juz w polowie lat 30. XX w.1% i w Klini-
ce aktywnie pracowano nad leczeniem tej choroby, zar6wno u oséb
dorostych, jak i w populacji pediatrycznej, wdrazajac wszystkie stoso-
wane na §wiecie metody, jak inhibitory cholinesterazy, kortykostero-
idy, immunosupresja przy pomocy azatiopryny i cyklofosfamidu, oraz
tymektomial?’.

W tym zakresie przeprowadzono szczegdétowe badania na wiasnym
materiale klinicznym i wykazano szczegllne znaczenie tymektomii
jako metody majacej istotng przewage nad leczeniem zachowawczym
i jednocze$nie jedynej dajacej nadzieje na uzyskanie trwatej remisji.
W szczegoblnosSci podkreslono takze bezpieczenstwo takiej terapii. Nie
zaobserwowano bowiem negatywnych nastepstw immunosupresji
w postaci powiktan infekcyjnych czy choréb nowotworowych!®, Wy-
niki tych badan okres§lity standardy leczenia miastenii obowigzujace
p6zZniej w calej Polsce, ktére nie odbiegaly od tych przyjetych w Eu-
ropie i na §wiecie.

Istotne osiggniecia uzyskano w zakresie terapii miotonii za pomo-
cg fenytoiny, meksyletyny i tokainidu'®®. Przeprowadzono kontrolo-
wane badania kliniczne!!?, ktérych wyniki zaprezentowano na forum

106 Wprowadzono woéwczas do terapii pierwsze inhibitory cholinesterazy. L.P. Lau-
rent, Clinical observations on the use of prostigmin in the treatment of myasthenia grav-
is, ,,British Medical Journal” 9.03.193S5, nr 1(3870), s. 463-465. W latach 40. wykonano
pierwsze zabiegi tymektomii — A.M. Harvey, J.L. Lilienthal, S.A. Talbot, Observations
on the nature of myasthenia gravis. The effect of thymectomy on neuro-muscular trans-
mission, ,Journal of Clinical Investigations” 1942, nr S, s. 579-588. Odkryty w 1948 r.
kortyzon zostal zastosowany w leczeniu miastenii na poczatku lat S0. — C.H. Millikan,
L.M. Eaton, Clinical evaluation of the effect of adrenocorticotrophic hormone and cor-
tisone on myasthenia gravis, ,,The Journal of Laboratory and Clinical Medicine” 1950,
nr 36(6), s. 966-967. Pod koniec lat 60. wdrozono leczenie immunosupresyjne przy po-
mocy cytostatykéw — azatiopryny i cyklofosfamidu — P.J. Delwaide, J. Salmon, H. Van
Cauwenberge, Premiers essais de traitement de la myasthénie par azathioprine, ,,Acta
Neurologica et Psychiatrica Belgica” 1967, nr 67(9), s. 701-712; K. Nouza, V. Smat,
The favourable effect of cyclophosphamide in myasthenia gravis, ,Revue Francaise
d’Etudes Cliniques et Biologiques” 1968, nr 13(2), s. 161-163.

107 Zabieg chirurgiczny usunigcia grasicy.

108 B, Badurska-Modrzycka, Miastenia dziecieca - analiza kliniczna i wyniki lecze-
nia, Warszawa 1988, Arch. WUM, sygn. H-654 [rozprawa habilitacyjna].

109 H. Kwiecinski, Leczenie miotonii. Mechanizm dziatania lekow antymiotonicz-
nych, ,,Neurologia i Neurochirurgia Polska” 1987, nr 21(2), s. 147-153.

110 H. Kwiecinski, Patomechanizm miotonii oraz jej leczenie, Warszawa 1987, Arch.
WUM, sygn. H-601 [rozprawa habilitacyjna].
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miedzynarodowym!!!. Nie zostaly one jednak woéwczas opublikowa-
ne w piSmiennictwie zagranicznym!!?, chociaz ich potencjalny wktad
nalezy oceni¢ jako bardzo istotny. Byly bowiem prowadzone niemal
réwnolegle z pierwszymi probami klinicznymi w oSrodkach zachod-
nioeuropejskich!®.

Badano réwniez mozliwo$¢ zastosowania diazepamu i acetazolami-
du, lecz skutecznoSci terapeutycznej tych preparatéw nie udalo sie
potwierdzic¢!,

Pomimo braku mozliwosSci aktywnej terapii farmakologicznej
w wiekszo$ci choréb zawsze podkreS§lano wazng role wspomagajaca
rehabilitacji. Zagadnieniami tymi zajmowata sie szczeg6lnie Stefania
Zielifiska-Charszewska. Wyrazata ona przekonanie, ze neurorehabi-
litacja powinna by¢ jak najszerzej stosowana nawet w schorzeniach
0 przebiegu progresywnym i jedynie stany skrajnie zaawansowane
o zupelnie beznadziejnym rokowaniu moga stanowi¢ wyjatek!!>.

Warto w tym miejscu wybiec kilka lat w przyszio$¢ i dodaé, ze od lat
90. Klinika byta intensywnie zaangazowana w badania nad stwardnie-
niem zanikowym bocznym, w szczeg6lnosci prowadzita badania kli-
niczne nowych lek6w, np.: prace wlasne nad zastosowaniem substancji
o wlaSciwo$ciach antyoksydacyjnych - selegiliny i tokoferolu!'¢ — czy
w ramach miedzynarodowej grupy badawczej ALS Untangled!'V’. Roz-

11 Na Swiatowym Kongresie Chor6b Nerwowo-Mie$niowych w Marsylii (1982).

112 (Qgtoszono je z opdéznieniem juz w latach 90.: H. Kwiecinski, B. Ryniewicz,
A. Ostrzycki, Treatment of myotonia with antiarrhythmic drugs, ,,Acta Neurologica
Scandinavica” 1992, nr 86(4), s. 371-375.

113 R. Ridel, R. Dengler, K. Ricker, A. Haass, W. Emser, Improved therapy of myotonia
with the lidocaine derivative tocainide, ,,JJournal of Neurology” 1980, nr 222(4), s. 275-
278; J. Pouget, G. Serratrice, Myotonie avec faiblesse musculaire corrigée par ’exercice.
Effet thérapeutique de la mexilétine, ,,Revue Neurologique” 1983, nr 139(11), s. 665-672.

114 Mowa tutaj o wynikach przedstawionych w rozprawie habilitacyjnej H. Kwie-
cinskiego. Kazuistyczne obserwacje Kliniki oraz dane z literatury wskazywaly na sku-
teczno$¢ leku u niektérych chorych: H. Kwiecinski, Treatment of myotonic dystrophy
with acetazolamide, ,Journal of Neurology” 1980, nr 222(4), s. 261-263; R.C. Griggs,
R.T. Moxley 3rd, J.E. Riggs, W.K. Engel, Effects of acetazolamide on myotonia, ,,Annals
of Neurology” 1978, nr 3(6), s. S31-537.

115 Prace S. Zielinskiej-Charszewskiej poSwiecone byly gtéwnie problemom rehabi-
litacji pacjentéw po udarze moézgu.

116 H. Kwiecinski, P. Janik, Z. Jamrozik, A. Opuchlik, Ocena skutecznosci selegiliny
i witaminy E w leczeniu SLA: otwarta randomizowana préba kliniczna, ,Neurologia
i Neurochirurgia Polska” 2001, nr 35(1 Suppl), s. 101-106.

117 W latach 2009-2022 grupa ta opublikowata tacznie 61 prac poSwieconych ekspery-
mentalnym terapiom ALS, ktére ogtaszano na tamach czasopisma Amyotrophic Lateral
Sclerosis, od 2013 przemianowanego na Amyotrophic Lateral Sclerosis & Frontotempo-
ral Degeneration. Zadna z badanych metod nie wyszla poza stadium eksperymentalne.
Wszystkie prace sg indeksowane w bazie PubMed jako ,,ALS Untangled Group”.
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poczeto w niej leczenie rulozidem (Rilutek), pierwszym preparatem
posiadajgcym wskazania rejestracyjne dla ALS!8,

Aktywnos¢ miedzynarodowa'?

Aktywno$§¢ pracownikéw Kliniki na forum miedzynarodowym
przejawiala sie w wyjazdach na staze naukowo-badawcze do oSrod-
kéw zagranicznych!?, uczestnictwie w miedzynarodowych konferen-
cjachiudziale w pracach S§wiatowych towarzystw naukowych. Ponizej
przedstawiono wybrane przykiady.

Staze zagraniczne pracownikéw Kliniki:

Stazysta OKkres Miejsce Opiekun Gléowna
stazu stazu naukowy tematyka
Irena 1956- Uniwersytet prof. Fritz | Szkolenia
Hausma- 1957 w Kopenhadze, Buchthal? |w zakresie
nowa- Instytut fizjologii
-Petrusewicz Neurofizjologii; i patologii
miesni.
Uniwersytet prof.
w Strasburgu, F Isch
Wydziat lekarski!
Hanna 1960, Rigshospitalet prof. E. Szkolenie
Jedrzejowska | 2 mie- w Kopenhadze, Christen- |w zakresie
sigce Laboratorium sen histopato-
neuropatologii; logii mie$ni.
National Institute
of Neurological
Diseases and
Blindness,
Bethesda?®
Janina 1962, L'Hopital des prof. Szkolenie
Prot-Wald 3 mie- Enfants Malades, |Lamy w zakresie
sigce Paryz technik kultury
tkanek.

118 Obecnie zostaly zarejestrowane przez amerykanska FDA jeszcze dwa nowe leki:
edarawon (Radicava) i tofersen (Qalsody), a na réznych etapach badan klinicznych
znajduja sie kolejne. Mimo wszystko w terapii ALS nie dokonat sie dotad istotny postep
i rokowanie nadal pozostaje bardzo zte.

119 Jezeli nie zaznaczono inaczej, wszystkie informacje zostaly zaczerpniete z mate-
riatéw habilitacyjnych poszczegoblnych oséb.

120 Mozna przy tym zauwazy¢, ze wyjezdzali starsi pracownicy przygotowujacy sie
do habilitacji.
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Jerzy Saper* Osrodek dr Loraine | Staz w zakresie
endokrynologii, neuroendokryno-
1962 Edynburg logii.
Konstanty 1966- Neurological prof. J.N. |Staz badawczy:
Mrozek® 1967 Centre, Newcastle | Walton wewnatrzkomor-
upon Tyne, Anglia, kowa rejestracja
Pracownia dr A.J. czynnosci
neurofizjologicz- McComas |bioelektrycznej
na miesni in vivo.
Barbara 1966- Instytut prof. Szkolenie
Emeryk- 1967 Patofizjologii Desmedt |w zakresie EMG
-Szajewska Uktadu izmian EMG
Nerwowego, w miopatiach.
Bruksela
Anna 1970- Instytut Patologii | prof. Staz badawczy:
Fidzianska- |1971 Ogoblnej, Padwa Aloisi badania
-Dolot regeneracji
miesni technikg
mikroskopii
elektronowej.
Barbara 1972- Instytut Neurologii | dr Staz w zakresie
Badurska- 1976 McGill University |G. Karpati | histopatologii
-Modrzycka miesni.
Hubert 1980- Instytut Fizjologii, |prof. Staz badawczy
Kwiecinski® |1982 Klinika Neurologii |R. Riidel |w zakresie
Uniwersytetu fizjologii mies$ni,
Technicznego, zwlaszcza
Monachium kanatow
jonowych.

1

[= Y N )

B. Emeryk-Szajewska, H. Kwiecinski, op. cit., s. 1030.
2 Warto wspomniec, ze prof. F. Buchthal zostat w 1988 r. wybrany cztonkiem zagranicz-
nym Polskiej Akademii Nauk.

Obecnie National Institute of Neurological Diseases and Stroke.

Dzieki stypendium British Council.
Dzieki stypendium Brytyjsko-Amerykanskiej Fundacji ds. Dystrofii MieSniowe;.
W ramach stypendium Fundacji Humboldtéw.

Udziat w wymienionych stazach naukowych umozliwiat zapoznanie
sie z najnowszymi osiggnieciami nauki, a w szczegoblnoSci uzyskanie
dostepu do najnowoczeS$niejszej 6wczeSnie aparatury badawczej oraz
specjalistycznej literatury, nieosiggalnej w kraju. Uzyskane wowczas
doswiadczenie przektadalo sie na osiggniecia w p6Zniejszej pracy na-
ukowej, ktorej wyniki m.in. stanowily podstawe analizowanych tutaj
rozpraw doktorskich i habilitacyjnych. Pozwalato takze na wprowa-
dzenie nowych metod diagnostycznych do Kliniki.
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Wyrazem szczegblnego uznania dla osiggniec¢ I. Hausmanowej-Pe-
trusewicz bylo zaproszenie jej w charakterze profesora wizytujgcego
(visiting professor) przez uniwersytet w Filadelfii, Columbia Univer-
sity w Nowym Yorku oraz Baylor College w Hauston w Texasie w roku
akademickim 1972/1973'?!, Pobyt w USA zaowocowat takze wazng pu-
blikacja z zakresu fizjologii mie$ni'?2.

Aktywno$¢ naukowa pracownikéw Kliniki na forum miedzyna-
rodowym przejawiala sie w szczegblnoSci w czynnym uczestnictwie
w najwazniejszych Swiatowych konferencjach po$swieconych choro-
bom nerwowo-mie$niowym. Oprécz tego Klinika sama byta organiza-
torem miedzynarodowych sympozjéw neuromiologicznych odbywaja-
cych sie w Kazimierzu nad Wisia.

Nalezy przy tym pamietaé, ze dzialo sie to w czasach PRL, kiedy
samo uzyskanie paszportu na wyjazd zagraniczny niejednokrotnie bylo
bardzo utrudnione, a juz w szczegélnosci do krajéw kapitalistycznych.

Ponizej wymieniono tylko kilka przykladow takich konferencji,
w szczegllnosci tych, na ktérych zostaly zaprezentowane wyniki ba-
dan pracownikéw Kliniki, przedstawione nastepnie w rozprawach na
stopnie naukowe.

Konferencje miedzynarodowe:

1) IV Miedzynarodowe Sympozjum Dystrofii MieSniowej, Londyn 1968,
2) Miedzynarodowy Kongres Choréb Mie$ni, Mediolan 1969, Badania
mikroelektrofizjologiczne w neuromiologii — Konstanty Mrozek,

3) Miedzynarodowe Sympozjum Choréb Mieéni, Marsylia 1973, Ba-

dania nad polymyositis - Anna Fidzianska-Dolot,

4) Swiatowy Kongres Choréb Nerwowo-Mie$niowych, Marsylia 1982,

Badania nad miotonig — Hubert Kwiecinski,

S) Miedzynarodowe Sympozjum Choréb Nerwowo-Mie$niowych, Ka-

zimierz nad Wistg 1972, 1987.

Innym wyrazem aktywnoS$ci naukowej oraz miedzynarodowe-
go uznania dla osiggnie¢ Kliniki bylo cztonkostwo jej pracownikéw
w najbardziej renomowanych §wiatowych towarzystwach naukowych,
a sama Irena Hausmanowa-Petrusewicz byta cztonkiem zalozycielem
grupy badawczej choréb nerwowo-mie$niowych w ramach Swiatowej
Federacji Neurologicznej'%.

121 B, Emeryk-Szajewska, H. Kwiecinski, op. cit., s. 1030.

12 PV. De Jesus, I. Hausmanowa-Petrusewicz, R.L. Barchi, The effect of cold on
nerve conduction of human slow and fast nerve fibers, ,Neurology” 1973, nr 23(11),
s. 1182-1189.

123 B. Emeryk-Szajewska, H. Kwiecinski, op. cit., s. 1031.
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Czlonkostwo w miedzynarodowych towarzystwach naukowych:

1) Hanna Jedrzejowska — czlonek Comission of Neuro-Muscular
Diseases przy World Federation of Neurology (WFN),

2) Barbara Emeryk-Szajewska — cztonek Comission of Neuro-Muscu-
lar Diseases przy WFN,

3) Irena Hausmanowa-Petrusewicz - czlonek World Federation
of Neurology i zalozyciel Research Group on Neuro-Muscular
Diseases w ramach WFN, wiceprezes, czlonek European Federa-
tion of Neurological Societies,

4) Anna Kaminska - czlonek European Society for Clinical Investiga-
tions,

S) Konstanty Mrozek — czionek British Muscular Dystrophy Associa-
tion.

Okres przejsciowy

W 1988 r. Irena Hausmanowa-Petrusewicz przeszia na emerytu-
re!?*. Przez rok (1988-1989) Klinikg kierowata jako pelnigca obo-
wiazki Janina Rafatowska, a w 1990 r. nowym Kkierownikiem zostal
Hubert Kwiecinski'?®, ktéry pelnil te funkcje do swej przedwczesnej
$Smierci'?.

W tym okresie badania neuromiologiczne nie tylko byly konty-
nuowane, ale wkroczyly na nowy poziom, co zwigzane bylo przede
wszystkim z ogromnym postepem w dziedzinie genetyki molekular-
nej. Chociaz nalezy tutaj przypomnie¢, ze pierwsze badania genetycz-
ne zostaly w Klinice podjete juz w latach 60.1%

Niemale znaczenie mialy w tym takze rozszerzone mozliwoSci
wspolpracy miedzynarodowej po upadku zelaznej kurtyny. Poza tym
pojawily sie mozliwoS$ci terapii patogenetycznej i etiotropowej rdze-
niowego zaniku mieéni, choroby dotad nieuleczalnej i $miertelnej,
i Klinika wdrozyla odpowiedni program terapeutyczny.

124 Profesor Irena Hausmanowa-Petrusewicz po odejsciu z Kliniki przeszta do Cen-
trum Medycyny Doswiadczalnej i Klinicznej PAN, gdzie objeta kierownictwo Zespotu
Badawczego Choréb Nerwowo-Miesniowych. W zespole tym pracowala az do Smierci
w2017 r.

125 Réwniez wybitny specjalista w dziedzinie choréb nerwowo-mie$niowych, zwtasz-
cza miotonii, kanatopatii mie$niowych i ALS.

126 Informacje pochodza z opracowania dziejow Kliniki: B. Emeryk-Szajewska,
H. Kwiecinski, op. cit., s. 1017-1061.

127 J. Prot, Kliniczno-genetyczne badania w dystrofii miesniowej postepujqcej, War-
szawa 1970, Arch. WUM, sygn. M-219 [rozprawa habilitacyjna]; J. Borkowska, Analiza
kliniczna i genetyczna postepujqcej dystrofii miesniowej sprzezonej z chromosomem X,
Warszawa 1978 [praca doktorska].
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Obecnie Katedra i Klinika Neurologii WUM nadal pozostaje oSrod-
kiem o najwyzszym stopniu referencyjnosci, a jej Pracownia histopa-
tologii mieéni jest placo6wka unikatowa w skali kraju. Wyrazem szcze-
gblnego uznania dla osiggnie¢ Kliniki byto wigczenie jej do Europej-
skiej Sieci Referencyjnej dla Choréb Rzadkich ERN EURO-NMD,
jako jedynej w Polsce.

Powstal réwniez w Warszawie drugi oSrodek badawczy choréb
nerwowo-mie$niowych w Centrum Medycyny Do$wiadczalnej i Kli-
nicznej!'?® Polskiej Akademii Nauk. Oprécz pracy naukowo-badawczej
prowadzi on tez dzialalno$¢ konsultacyjng dla chorych z terenu catej
Polski.

Stale dokonujacy sie w tej dziedzinie postep pozwala z nadzieja pa-
trze¢ w przyszios¢.

Podsumowanie

Wszystkie prowadzone w o$rodku warszawskim badania trzeba
uznaé¢ w Swietle 6wczesnego stanu wiedzy za bardzo innowacyjne,
a co najmniej dotrzymujace kroku i w pelni zgodne z éwczeSnie ak-
tualnymi trendami badawczymi nauki §wiatowej. Trzeba przy tym
zwroci¢ uwage, ze jest rzeczg godng pozalowania, iz uzyskane wyniki
prezentowane byly czesto w niepublikowanych rozprawach doktor-
skich i habilitacyjnych oraz w piSmiennictwie krajowym. Silg rzeczy
nie mogly zatem zostaé w wystarczajgcym stopniu zauwazone przez
nauke Swiatowa.

Mimo istotnych ograniczen, jakie zwigzane byly z sytuacjg geopoli-
tyczng naszego kraju, po II wojnie $§wiatowej zesp6t Kliniki utrzymy-
wal ozywione kontakty z oSrodkami zagranicznymi, do ktérych wielu
lekarzy wyjezdzalo na co najmniej kilkumiesieczne staze naukowe.
Poza tym pracownicy uczestniczyli w licznych konferencjach i sym-
pozjach miedzynarodowych oraz w pracach miedzynarodowych towa-
rzystw naukowych. Swiadczy to o miedzynarodowym uznaniu i wyso-
kiej ocenie dorobku Kliniki przez nauke Swiatowa.

Oproécz intensywnej pracy naukowo-badawczej wszyscy pracowni-
cy Kliniki zaangazowani byli przede wszystkim w dziatalno$§¢ ustugo-
wo-leczniczg na rzecz chorych z terenu catego kraju. W miare moz-
liwoSci wdrazali sukcesywnie wszystkie nowe metody diagnostyczne
ilecznicze. Warszawski oS§rodek stworzyt od podstaw standardy poste-
powania diagnostycznego i terapeutycznego w chorobach nerwowo-

128 Obecnie Instytut Medycyny Doswiadczalnej i Klinicznej PAN im. Mirostawa
Mossakowskiego.
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mie$niowych i stal sie w tej dziedzinie oSrodkiem o najwyzszym stop-
niu referencyjnosci w Polsce oraz wnidst istotny, oryginalny wktad do
Swiatowej neuromiologii.
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