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Natural History of Spongy State

Summary. FISCHER’s opinion that the spongy state is the end result of neurona
loss is no longer accepted.

The functional disturbances of Hortega’s angio-glione are expecially put
forward nowadays.

A historical review of neuropile spongy state stresses the enormous contribution
of the German neuropathological school. Different authors have studied some
particular features which a posteriori take a new signification: SPIELMEYER has
discovered the notion of glial insufficiency ; Konowarow has put forward the glio-
capillary intoxication; ScHOLZ has considered the problems of dysoria and serous
exsudation; voN BrRauNMUEL has discussed the hydratation and deshydratation
phenomena. Finally, StocEporPH has emphasized the importance of the main
vascular territories.

QOur study shows that the ideas of SPIELMEYER, SCBOLZ, VON BrRAUNMUHL and
STocEDORPH remain highly and fundamentally valuable but must be associated
together in order to obtain a dynamical conception of the way spongy state is
produced.

Every spongy state results from different factors: some of them are susceptible
to predominate but very often they act together.,

According to the historical features we mentioned, it becomes evident that
the facts revealed by the more recent developments of molecular biology represent
only further progress and materialization of Hortega’s angio-glione disturbances
theory.
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Résumé. L'idée de FiscHER que I'état spongieux est le résultat final de la
disparition des neurones n’est plus actuelle; Paccent est mis aujourd’hui sur les
troubles, souvent fonctionnels, de I'angio-glione de Hortega.

L’historique de 1’état spongieux du neuropile montre 'importance de la contri-
bution des principaux histopathologistes allemands. Chacun d’eux a souvent
considéré un de ses éléments. Celui-ci, vu rétrospectivement, a pris une signification
nouvelle: SPIELMEYER a découvert la notion de I'insuffisance gliale; Konowarow
a insisté sur 'intoxication glio-capillaire; ScEoLz sur la signification de la dysorie et

* Boursier du Ministére Belge de I'Education Nationale.
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de I'exsudation séreuse; voN BRAUNMUHL sur less phénoménes d’hydratation et de
déshydratation; enfin, STOCHDORPH sur sa coincidence avec de grands territoires
vasculaires.

Tous ces apports sont hautement valables et peuvent étre intégrés en un toub
qui constitute en quelque sorte une dynamique lésionnelle. Tout état spongieux
résulte d’une constellation de facteurs. L’un ou I’autre peuvent prédominer. Le plus
souvent ils se combinent.

Les faits révélés par les études modernes de biologie moléculaire achévent de
développer et de concrétiser la notion d’un désordre de 'angio-glione de del Rio
Hortega.

1. Introduetion

A notre connaissance, c’est FiscrEr (1911) qui a parlé le premier
d’ ¢ état spongieux» comme résultat final de la disparition des neurones.

BieLscHOWSKY (1919), STRAUSSLER et KosriNas (1926) ont repris le
probléme & propos de la paralysie générale. Leurs études portent essen-
tiellement sur I'imbition séreuse et nous les discuterons plus loin.

L’objet de ce travail est double. Nous voudrions tout d’abord recon-
sidérer, 4 la lumiére des données publies sur les «états spongieux»
déerits dans des affections neurologiques connues, les conceptions qu’on
en a tiré au point de vue de leur genése et de leur dynamique. Nous
voudrions ensuite apporter notre contribution personnelle au probléme,
a Pappui de notre matériel, en mettant I'accent sur ce que les faits histo-
pathologiques classiques peuvent nous apprendre, si on les revoit dans
Poptique des apports ultrastructuraux récents.

I Evolution de nos connaissances sur les états spongieux

Dans la maladie de Wilson, I'état spongieux, I’état écumeux, la microspongiose,
la cavitation sont précédés par une gliose cellulaire et non fibrillaire et par une
prolifération du réseau capillaire. Cette phase est la premiére réponse angio-gliale &
un trouble enzymatique portant surtout sur la neuroglie de certaines formations.
A cbté de cet essai de compensation, la glie manifeste son intoxication en se trans-
formant en noyaux d’Alzheimer du tiype I et en cellules d’Opalski. Lorsque I'intoxi-
cation dépasse un certain degré, la glie se vacuolise, disparait et laisse des trous.

Dans Uidiotie spongieuse familiale (VAN BOGAERT-BERTRAND), I’état spongieux
se manifeste dans toute son ampleur; il est généralisé et touche indifféremment
T’axe blanc et la substance grise, avec des zones d’atteinte préférentielle: les jonctions
cortico-sous-corticales du cerveau et de 1’écorce cérébelleuse. Les noyaux nus sont
nombreux, la spongiose n’évolue pas vers la cavitation. Il n’y a pas en tout cas
de lésions optiquement visibles des parois des capillaires ni de produits anormaux
de la désintégration myélinique permettant de classer cette affection dans les
leucodystrophies, méme orthochromatiques.

Selon les premiéres images ultrastructurales (ApACHI et coll., 1966), les vacuoles
de la substance blanche sous-corticale et de la couche profonde de I’écorce naitraient
3 la faveur de I'augmentation de ’eau intracellulaire et de la séparation des lamelles
de myéline. Les expaces extracellulaires dans la substance blanche sous-corticale
sont dilatés par la rupture de la gaine myélinique et de la membrane de la cellule
astrocytaire. Les vacuoles plus petites dans 1’écorce, surtout dans les couches
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ganglionnaires profondes, résulteraient de 1'élargissement marqué de astrocyte
et de ses processus. L’étude histochimique (ADACHI et coll., 1966) a montré que
l'activité ATPase dans ces mitochondries est diminuée.

Dans la maladie de Pick, LGERs et Sparz (1957), discutant de ’état spongieux,
soulignent la pauvreté de la glie fibrillaire dans la couche moyenne de I’écorce
cérébrale en comparison avec I'importante raréfaction neuronale. L’accumulation
du liquide dans cette maladie aurait une espéce de fonction de remplissage ou de
substitution d’un espace qui est en train de se former.

Pour vox BravNmUHL (1932), I’état spongieux se produirait par déshydratation,
processus de gonflement et de dégonflement en rapport avex des atteintes physico-
chimiques de colloides plasmatiques au cours du vieillissement. L’eau originaire-
ment combinée deviendrait libre.

StocHDORPH (1966) a invoqué une conception vasculaire: il existe en effect
une correspondance étroite entre les localisations électives de encéphalite nécro-
sante et les régions irriguées par les veines basales.

On voit un état spongieux dans certaines maladies inflammatoires chroniques:
la paralysie générale, I'encéphalopathie périnatale ou coexistent des raréfactions
laminaires ou pseudolaminaires trés graves.

Dans la leucoencéphalite sclérosante subaigué (vaN BOGAERT) de nombreux
auteurs ont invoqué le role de 'oedéme. Dans la forme pseudotumorale (GLowack:
et coll., 1966) I'oedéme peut donner, dans certains cas, un état lavé de la myéline
ou une diminution importante de I'acidophilie des gaines avec une désintégration
graisseuse trés variable. Un oedéme plus brutal et plus massif pent donner directe-
ment une néerose oedémateuse bouleversant I'architectonie gliale, I'augmentation
brusque du volume du parenchyme entrainer des congestions vasculaires, déter-
miner des foyers microkystiques ou méme de grandes cavitations.

Dans les encéphalopathies porto-cave, IN0SE (1950—1952) a montré les lésions
histologiques comportant un état spongieux cortical, plus grave que dans la maladie
de Wilson. Dans les foyers de spongiose il y a de petits vaisseaux et des capillaires
néoformés et quelques corps granulo-graisseux. La gliose réactive est faible, il n’y a
a pas de cellules d’Opalski ni d’Alzheimer du type I. La glie nue contient des grains
de Carmin et PAS positifs (inclusions de glycogéne). Le foie présente une pseudo-
cirrhose: dégénérescence grave de la cellule hépatique avec trés peu de réaction du
tissu conjonctif.

On y a distingué (SHIRAKT et coll., 1962) des formes avec soi-disant pseudo-
ulégyrie se caractérisant par des ramollissements corticaux qui donnent naissance
4 une pseudo-ulégyrie, par I'absence de réorganisation, par la conservation de
Phippocampe. A c6té de 1ésions ischémiques il existe un état spongieux maximal
dans la substance blanche sous-corticale avec glie du type IT d’ Alzheimer (contenant
des granules de glycogéne) et une dégénérescence graisseuse du foie.

La spongiose des états urémigues est trés bien décrite dans une observation de
McMENEMEY et Parnis (1962). L’état spongieux plus accentué & certains niveaux
(par exemple dans la corne d’Ammon) atteint le corps genouillé externe et moins
le tronc cérébral et la corne antérieure de la moélle épiniére, sans véritable oedéme.
Rappelons ici que certains cas de maladie de Creutzfeldt-Jakob-Heidenhain-Nevin
ont montré une hyperazotémie.

Dans Uintoxication au mercure organique, les lésions peuvent se réduire 3 des
états ischémiques des 2e et 3e couches, avec élargissement marqué de Pespace péri-
cellulaire, éosinophilie du cytoplasme neuronal (SHIRAKY, 1965) parfois un état
spongieux grave avec pertes neuronales massives, des lésions graves des cellules de
Purkinjé et des grains (sclérose totale) (Tsukivama, 1963). Ces intoxications
iatrogénes au mercure sont trés proches de la maladie de Minamata.
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Le groupe de la maladie de Crewtzfeldt-Jakob a fait I'objet de nombreuses études
récentes: la thése excellente de CasTAN (1966) et les comptes rendus du Symposium
de VENISE (1965) et nous y renvoyons.

Si on considére dans leur ensemble les faits que nous venons de rappeler, nous
aimerions indiquer ici la conception de SEITELBERGER sur ces états spongieux. Il
distingue trois pathogénies différentes. Dans un premier type, la dystrophie serait
d’origine purement gliale (par ex. la dégénérescence spongieuse infantile familiale),
dans le second, type, elle serait glio-neuronale (par ex. la maladie de Creutzfeldt-
Jakob), dans le troisiéme, elle serait glio-vasculaire (ex. la maladie de Wilson).

I1I. Recherches personelles

1. Encéphalopathie infantile (cas Meul... IB 118/56) (MARTIN et
vAN ORSHOVEN, 1965).

Résumé clinique: Encéphalopathie infantile périnatale. Etat de mal
épileptique post-grippal. Mort 5 semaines apres, au cours d’un deuxiéme
accés de mal épileptique.

Nécrose aigué trés grave du cortex cérébral du méme coté, alors que
I'hémisphére gauche demeure quasiment intact. Etat spongieux dans la
troisiéme couche du cortex de F2, léger dans le gyrus rectus et en F3.
Dans I’écorce de F2: 1ésions circulatoires. Les vaisseaux de la substance
blanche sous-corticale montrent des signes d’oedéme chronique, un
élargissement des espaces de Virchow-Robin avec fibrocytes et gliose
périvasculaire,

Ce cas est pour nous I’exemple typique d’un état spongieux dt & un
trouble d’ordre hémo-dynamique.

2. Trypanosomiase cérébrale (Cac Schab ... IB 76/54) (JANSSEN et
vAN BoGAERT, 1956).

Ataxie rappelant 'ataxie héréditaire spastique avec chorée.

Vaisseaux de la substance blanche dilatés, espaces de Virchow Robin
bourrés de cellules inflammatoires. Démyélinisation intense. Gliose
fibrillaire diffuse. La limite entre la substance blanche et la spongiose
demeure trés tranchée (Fig.1).

Dans la partie de 1’état spongieux laminaire de la couche 3 les cellules
nerveuses autour du foyer sont bien conservées.

Cette observation est un exemple caractéristique d’état spongieux,
séquelle d’imbibition séreuse inflammatoire de ’écorce cérébrale. Tous
les critéres postulés par ScHOLZ sont ici satisfaits: résistance des neurones,
vulnérabilité des gaines myéliniques, importante réaction gliale pro-
gressive.

3. Néphrose lipoidique (cas Sic... IB 137/55) (CEAPTAL et coll,
1967).

Enfant de 7 ans avec néphrose franche et néphrite discréte. Aprés
9 jours de traitement aux corticoides ceux-ci sont suspendus. Deux
jours plus tard : syndrome pseudotumoral comateux. Décés aprés 17 jours.
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Fig. 1. Cas B. Trypanosominase. Etat polykystique de 'écorce cérébrale s’insinuant
parfois dans la profondeur de I’axe blanc au niveau de I'écorce temporale (celloidine,
méthode de Nissl)

Etat spongieux laminaire de la 6e couche du cortex. Par endroits,
Pétat micro-spongieux atteint toutes les couches, surtout dans le lobe
occipital.

L’état spongieux de la 6e couche et de la région sous-corticale existe
a peu prés partout. En outre, on voit, par endroits, un état grumeleux
ou spongieux de toutes les couches. Dans ce cas, 'oedéme aigu est
étendu & tout Pencéphale. Stase importante leptoméningée et intra-
corticale avec érythrodiapédése, surtout dans I'écorce oceipitale.

Il y a done dans cette observation un oedéme de I'axe blanc, des
néecroses pseudolaminaires corticales, des foyers de spongiose corticale,
des érythrodiapédéses et des noyaux nus d’Alzheimer. Si on veut lier
la pseudotumeur cérébrale a la suspension brusque du traitement & la
cortisone (GLOWACKI et coll., 1965) il s’agirait alors d'un oedéme et
d’un état spongieux d’ordre métabolique.
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4. Maladie de Pick (cas Van Imm . . . IB 217/34) (DewuLr, 1935).

Homme de 35 ans. Troubles de la mémoire et euphorie. Mort &
42 ans.

Dans le lobe préfrontal, état spongieux laminaire des couches 3 & 6,
épargnant de temps en temps la couche 4. Macroglie fibreuse hyper-
trophiée au niveau des couches externe et profonde, les couches moyennes
étant complétement dépourvues d’astrocytes fibreux. Le lobe temporal,
le subiculum et présubiculum sont les plus atteints: état spongieux et
proliferation gliale fibrillaire intense. Désintégration graisseuse fixe.

L'interprétation de la spongiose dans ce cas de maladie de Pick n’est
pas simple.

On peut évoquer la théorie de Spatz. L'incapacité de la glie de
I'écorce de proliférer d’une fagon intense conditionnerait le fait que le
vide laissé par les pertes neuronales se remplisse d’eau (les vacuoles que
Lon voit). Cette interprétation n’est pas satisfaisante: nos connaissances
aujourd’hui de la maladie de Creutzfeldt-Jakob montrent que, dans
certaines conditions, la glie corticale est bien capable de proliférer.

On peut évoquer les explications de v. BRaAuNMUHL: les alternances
de phénomeénes d’hydratation et de déshydratation. Cela revient &
invoquer dans des termes plus actuels un trouble de la barriére, mais
avec une topographie et méme parfois une génétique bien précise, ou
encore un trouble du couple glio-neuronal ou méme du systéme angio-
glio-neuronal. Malgré I’absence actuelle de données précises bio-molé-
culaires c’est & cette théorie que nous rallierions le plus volontiers.

Nous avons cru utile de donner ici deux observations exceptionnelles
et inédites d’infoxication aigué par la thio-acétamide méthylique de mercure.

Observation clinique (Université de Okayama n° 242)?

Homme de 18 ans. Cing mois d’usage, pour soigner une gale scrotale,
d’'une pommade anti-mycosique contenant 0,2°/, de metyl-mercure
thio-acétamide. Le 3. 1. 60, troubles de la sensibilité des mains et de la
langue, s’étendant ensuite au ventre et aux quatre membres. Troubles
de 1'équilibre et de la marche. LCR normal. Diminution de louie,
troubles de la vue et de la parole.

Hospitalisé & la clinique chirurgicale le 12 janvier: obnubilation et
agitation. Installation d’une quadriplégie spastique des membres
inférieurs. Escharres de decubitus. Mutisme akinétique, tourne les yeux
vers le bruit. Pupilles en myosis. Il ouvre les yeux & la stimulation
douloureuse. Regard vague, paupiéres ne battant plus, méme 3 la

1 Cette observation, inédite, est due & 'amabilité du Prof. Oxumura, Chef du
Département de Neuropsychiatrie de I'Université de Okayama, que nous voulons
remercier ici.
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menace. Réflexes cornéens et pupillaires conservés jusqu’a la mort.
D’avril & mai: oedéme des quatre membres avec hyporéflexie tendineuse
et attitude des membres supérieurs en extension. Mort aprés huit mois de
maladie.

Autopsie, trois heures aprés la mort: le cerveau pesait 850 g.

A Texamen macroscopique du cerveau: méninge oedémateuse et
blanchéitre, atrophie importante avec aspect papyracé de quelques
circonvolutions. Circonvolution cingulaire presque conservée. Dila-
tation en avant du ventricule latéral. L’alteration grave des circon-
volutions pré- et post-centrales contraste avec la conservation des
circonvolutions cingulaires et de 1’hippocampe. Grand foyer de néero-
biose occupant la substance blanche du lobe temporal gauche, la sub-
stance blanche & droite est friable et molle; celle du lobe pariétal montre,
par endroits, un aspect spongieux. Atrophie et sclérose grave du
cervelet.

Etude histopathologique

Techniques: Sur coupes & congélation: or sublimé de Cajal, Perdrau,
Soudan III; sur coupes & la paraffine: méthodes de Nissl, de Woelcke-
Heidenhain et & ’hématéine-éosine.

Toute I’écorce cérébrale (sauf la corne d’Ammon et ce fait est
souligner pour les analogies qu’il évoque avec la maladie de Creutzfeldt-
Jakob) est désintégrée: nécrobiose massive, état spongieux, sans gliose
fibrillaire mais de nombreux noyaux clairs. Le nécrose corticale déborde
dans ’axe blanc méme en profondeur avec les mémes caractéres. Noyaux
gris centraux et tronc plus résistants, Ecorce cérébelleuse atteinte aussi
intensément que le cortex. Ces aspects évoquent la maladie de Creutz-
feldt-Jakob mais avec peu de tendance & la formation de gliofibrilles
et une désintégration spongieuse de I’écorce plus irréguliere (Fig.2).

La seconde de ces observations est un cas de maladie de Minamata?,
de méme que la troisiéme.

Observation 1 (IB P999)

Résumé clinigue: Homme de 68 ans. Début par troubles de la sensi-
bilité, de la marche, de la parole et de la vue. Absence de réflexes pupil-
laires, troubles de la parole. Détérioration intellectuelle avec irritabilité.
Trois ans aprés: ataxie légére des membres inférieurs, tremblement des
doigts. Cinq ans plus tard, les troubles de la marche se sont aggravés,
tremblement du corps, hypoacousie bilatérale, troubles de la compréhen-

2 Cette observation est due au Prof. TarkrvcHr du Département de Pathologie
de I'Université de Kumamoto. Nous avons obtenu quelques fragments cérébraux
par Uintermédiaire du Prof. TaATETsU du Département de Psychiatrie de 1'Uni-
versité de Kumamoto. Nous tenons & les remercier ici.
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2 s

Fig.2. Cas E. Htat spongieux de 'écorce cérebelleuse débutant dans la couche de
Purkinjé et s’insinuant dans la profondeur. Conservation relative des cellules de
Purkinjé (paraffine, hématéine-éosine)

Fig. 3. Cas F. 1. Maladie de Minamata: atrophie trés grave des deux lévres montant
de la scissure calcarine. Dans la profondeur du sillon I’écorce visuelle est plus
épargnée (paraffine, méthode de Nissl)
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sion et de la mémoire. Huit ans plus tard: ataxie plus prononcée avec
hémi-hyperesthésie droite. Décédé aprés 10 ans d’évolution.

Etude histopathologique
Atrophie compléte de 1'écorce calcarine (Fig. 3). Etat spongieux plus
marqué en IT—TII. Dans le cytoplasme des astrocytes: granules colorés
en noir ou en bleu par la méthode de Nissl, comme ¢'il existait une

Fig.4. Cas F. 1. Disparition grave, par foyers, des grains. Prolifération intense de
la glie de Bergmann (paraffine, méthode de Nissl)

ébauche d’état pigmentaire analogue & celle que I'un de nous (G. C. G.)
avait déja signalée au Symposium de VENISE (1965) dans la maladie
de Creutzfeldt-Jakob. Dans le lobule lingual de IT et ITI on trouve un
état spongieux. Au niveau du cerbelet: conservation relative des cellules
de Purkinjé, état spongieux de la couche des grains et de la couche de
Bergman (Fig.4). Quelques cellules de Purkinjé sont vacuolisées.

Observation 2 (Université de Kumamoto 3159; IB 87/65)3

Homme de 34 ans qui a mangé des crabes de la baie de Minamata
en 1955. En mai 1956: troubles de la sensibilité des membres supérieurs,

8 Cette observation et les deux suivantes proviennent du Prof. TaAxEvcHT du
Département de Pathologie de I'Université de Kumamoto. Des fragments nous
ont été cédés par le Prof. Tarersu du Département de Psychiatrie de cette uni-
versité. Nous désirons les remercier ici tous les deux.
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tremblement, troubles de 1’écriture et de la marche. En aofit: troubles
de la parole, de la sensibilité des levres, de la motilité des quatre membres
et hypoacousie, hyperhydrose, hypersalivation, excitation psychique,
rire et pleurer spasmodiques. Marche fortement ataxo-spasmodique.
Réflexes ostéo-tendineux exagérés. Signe de Babinski bilatéral. A la fin
du mois d’aofit: état de mal, fidvre, coma. Décés le 3 septembre 1956.

A Vexamen macroscopigue du cerveau (1200 g.): atrophie légére des
deux lévres de la scissure calcarine.

A Tétude microscopique: atteintes trés graves de la scissure calcarine
et de I'insula. Dans la calcarine, les dégénérescences des noyaux en IT—1T1
raréfaction neuronale avee macrogliose fibrillaire. Microspongiose. Dans
Pinsula, les mémes altérations mais moindres. Ailleurs dans 1’écorce,
lésions plus discrétes: sclérose des neurones de la 2e couche avec proli-
fération diffuse et légére de la microglie. Dans le cervelet, perte presque
totale des grains; cellules de Purkinjé assez bien conservées. Avec la
méthode au Soudan ITT: grains orange-rouge autour des noyaux gliaux
PAS positifs. Noyaux dentelés conservés.

Observation 3 (Université de Kumamoto 320; IB 85/65)

Femme de 58 ans. Durée de la maladie 60 jours. Troubles de 1'ouie,
de la marche, de la parole et des quatre membres; & un degré moindre:
troubles de la sensibilité superficielle, troubles de la vue et de la dégluti-
tion.

A Vexamen histopathologique: atteintes graves du cervelet, des deux
levres de la calcarine, des circonvolutions pré- et postcentrales, trans-
versale de Heschl, T1 et T2. Au niveau le plus lésé: raréfaction neuro-
nale diffuse avec microfoyers spongieux dans les couches corticales
moyennes, grains PAS positifs péri-astrocytaires. Ailleurs: sclérose
neuronale, richesse des grains de lipofuchsine, pertes neuronales par
plages ou par unités. Dans le centre ovale, larges plages de corps amylacés.
Raréfaction modérée des neurones du putamen. Disparition quasi-
compléte de la couche des grains du cervelet. Produits PAS* et jaune-
orange au Soudan IIT dans le cytoplasme des éléments micro- et macro-
gliaux de la couche moléculaire et surtout de la couche des grains.
Quelques grains de pigment.

Observation 4 (Université de Kumamoto 3349; IB 86/65)
Homme de 61 ans. Troubles de la marche, de la parole et de P'ouie.
Troubles discrets de la vue et du sommeeil. Légére hyperhydrose. Evo-
lution en 70 jours.

A Uexamen histopathologique: Atteinte grave des deux lévres de la
calcarine, des circonvolutions pré- et post-centrales, transversale de
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Heschl, du cervelet et du putamen. Dans le cortex: raréfaction neuronale
en IT et III avec astrogliose fibrillaire. Gliose superposable en plusieurs
endroits & celle qu’on observe dans la maladie de Creutzfeldt-Jakob
(Figs.5 a et b), peu de spongiose. Raréfaction modérée des neurones
putaminaux. Cellules de Purkinjé fortement touchées.

Ces quatre observations méritent un commentaire:

L’intoxication par les pommades au mercure et la maladie de
Minamata se caractérisent par I'électivité régionale: ce sont avant tout
la région calcarine, les circonvolutions pré- et post-centrales, la circon-
volution de Heschl, T1 et T2 qui sont touchées. La corne d’Ammon
est en général épargnée mais ce n’est pas une régle absolue. La couche
des grains au niveau du cervelet est trés gravement bouleversée. Tous
les grains peuvent disparaitre. La spongiose commence & la couche de
Bergmann et s’insinue vers la profondeur. La couche de Bergmann
est la plus atteinte. Les cellules de Purkinjé sont épargnées, cependant
ans quelques cas il y a des lésions graves. Dans la couche moléculaire,
gliose fibrillaire isomorphe trés intense.

La maladie de Minamata présente des analogies avec la maladie de
Creutzfeldt-Jakob par la gliospongiose, la topographie lésionelle, 1'état
pigmentaire débutant. La tendance & la nécrobiose y est cependant
beaucoup plus franche et plus franche est atteinte primaire des neu-
rones. La noxe intéresse directement les neurones. L’atteinte de la neuro-
glie est spectaculaire.

Dans Pencéphalopathie porto-cave (BALTZAN et coll.,, 1957). Chez un homme de
54 ans avec une symptomatologie pyramidale progressive chronique ayant duré
six ans, on trouve une obstruction de la circulation portale avec « pozsto-systemic
shunt», Métabolisme du cuivre normal. «Cirrhose du foie a minima ». Dégénérescence
spongieuse avec formation de glie du type II d’Alzheimer prédominant dans le
cortex.

Etude histopathologique

Larges zones d’état spongieux cortical plus étendues que dans la maladie de
Wilson, tant6t pur, sans nécrobiose nette, tantdt associé & une nécrobiose boulever-
sant Parchitectonie (Fig.6). Etat grameleux de la substance fondamentale. Noyaux
nus d’Alzheimer et glie & petits noyaux tré riches en chromatine. Pas de gliose
fibrillaire importante ni de réorganisation capillaire. Spongiose la plus pure dans le
tronc cérébral. Dans le cytoplasme glial on peut voir un pigment coloré en jaune
bleudtre au Nissl et en jaune-orange avec la méthode au Soudan IIL. Il y a des
zones avec de fortes pertes neuronales, peu de spongiose et peu de gliose.

Le putamen et le pallidum présentent un état grumeleux ou écumenx. Dans
le mésencéphale et le pont, état spongieux symétrique de la substance réticulaire
(Fig.7), évoquant la localisation qu’on rencontre dans l'idiotie spongieuse (vax
BoOGAERT et BERTRAND). Les pédoncules cérébelleux supérieur, moyen et inférieur,
le lemniscus médian, album cérébelleux montrent un état spongieux bilatéral et
symétrique.
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Fig.6. Cas G. Nécrose grave des couches profondes de I’écorce cérébrale (paraffine,
méthode de Spielmeyer)

Au niveau de I’écorce, la spongiose s’accompagne le plus souvent d’une nécro-
biose plus ou moins franche des couches profondes avec une prolifération intense
de neuroglie & noyaux petits et foncés et & glie claire du type Alzheimer I1, peu de
fibrilles et de capillaires. La désintégration se fait mal. On ne trouve pas de nombreux
macrophages soudanophiles mais on voit surtout des grains de pigment et des
produits prélipoides. Dans le noyau lenticulaire I'état spongieux existe sous forme
d'un état grumeleux de la substance fondamentale; dans le tronc cérébral sous
forme de vacuoles sans réaction gliale ou mésenchymateuse.

20*
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Fig.7. Cas G. Spongiose symétrique & petites vacuoles réguliéres sans gliose nette
dans la substance réticulaire du trone cérébral (celloidine, méthode de Spielmeyer et
4 ’hématéine-éosine)

Dans un cas de maladie de Creutzfeldi-Jakob (LArON et coll., 1965), il s’agit
d’une femme de 68 ans qui aprés une courte période de troubles psychiques et de
déséquilibre de la marche a présenté un état démentiel grave aboutissant 4 un
mutisme avec hypertonie généralisée, sursauts et myoclonies permanentes. Durée
trois mois.

Etat spongieux du cortex en III—IV et des formations basilaires; le trone
cérébral et le cervelet sont moins atteints. Tout se passe dans les zones des spon-
giose comme si less vacuoles intéressaient plus la glie satellite que le neurdne lui-
méme. Dans des cavités plus vastes, nées par coalescence, les cellules sont intactes
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dans les septa. Il y a des images qui font penser qu'une certain nombre de cavités
sont lides aux astrocytes: souvent une cavité se situe entre deux prolongements
d’un méme astrocyte; il y a également dans les vacuoles des prolongements astro-
cytaires.

IV. Conclusion

Cette analyse de l’état spongicux dans une série d’affections se
limite & I’état spongieux de la substance grise ou si I'on veut du neuro-
pile. 11 constitute une modalité de réaction dénuée de toute spécificité.
L’intérét de I'analyser au niveau de maladies trés différentes au point de
vue de leur pathogénie demeure réel.

Avant d’en explorer la signification, 1’état spongieux pourrait étre
considéré en tant que lésion élémentaire, isolée des réactions cytologiques
et vasculaires qui I'encadrent.

L’expression «état spongieux du neurophile» couvre en effet, dans
diverses régions, des formules différentes, parfois propres & chaque région.

L’écorce cérébrale peut présenter un état grumeleux rare, écumeux
(ou microspongiose), un état fenétré périvasculaire ou fenétré a grosses
bulles non périvasculaires et, enfin, un état polykystique.

Ces états s’associent, mais & des degrés différents, & une réaction
gliale qui peut étre fibrillaire ou faite d'une neuroglie foncée non
fibrillaire ou encore de noyaux nus d’Alzheimer type II. Les cas sans
gliose sont rares mais il y en a.

Les pertes neuronales sont variables. L’organisation capillaire est
variable, faible et lente & se mettre en train.

La désintégration graisseuse est souvent peu importante. Il y a
aussi plus souvent qu’on ne 'a décrit de petits granules dans le cyto-
plasme des astrocytes, des cellules adventitielles et endothéliales bleus
ou noirs avec la méthode de Nissl et PAS positifs. Cette sorte d’état
pigmentaire débutant de I’écorce n’est pas suffisamment étudié. Ce n’est
ni un artefact de fixation (pigment de la formaline), ni un produit de la
série mélanique: peut étre est-il né de la dissolution du matériel nucléaire
ou synaptique, dont le déblaiement se fait lentement.

L’état spongieux de I’écorce pose le probléme de la nécrobiose et de
la nécrose: & coté de bulles sur un fond bien conservé on voit une nécrose
pseudolaminaire franche ou un ramollissement. Dans cette derniére
éventualité, la nécrose prédomine: I'état spongieux en est la forme
ultime. Dans le premiér, il est la phase de début.

Ces remarques ne valent évidemment que pour 1’état spongieux ou le
facteur vasculaire joue un role minimal. Une participation vasculaire
primaire dans tous ces processus est toutefois difficile & exclure: la paroi
capillaire peut étre fonctionnellement lésée. A I’heure actuelle il est
prématuré de scinder I'unité fonctionnelle de I’ «angio-glione » d’HorTEGA
(1928).
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L’état spongieux des formations grises centrales est en général trés
différent: ici prédomine I'état granuleux ou, au grand maximum, 1’état
écumeux. lls se voient surtout au niveau du néostrié et du pallidum,
avec une gliose faible, cytologique et fibrillaire, peu de proliférations
capillaires, une faible libération de pigment et des pertes neuronales peu
appréciables. On y trouve les formes dystrophiques de la neuroglie
(sous forme de cellules d’Alzheimer du type I, IT et de cellules d’Opalski).

L’état spongieux se présente au niveau du tronc cérébral sous sa
forme la plus pure: peu de gliose, trés peu de pertes neuronales sans proli-
fération capillaire et bulles isomorphes.

Tous ces aspects de I'état spongieux se combinent dans les maladies
revues ci-dessus: de leur association variable mais caractéristique et de
leur topographie se dégage un diagnostic histologique.

Le temps d’apparition et d’évolution de la spongiose est un autre
élément important dans l'aspect final. Dans chaque forme, un élément
pathogénique peut prédominer. Dans le cas d’encéphalopathie infantile
rappelé plus haut et décédé aprés un état de mal, le trouble hémo-
dynamique est & 'avant-plan. Dans la trypanosomiase: ¢’est exsudation
séreuse. Dans la néphrose lipoidique avec suspension brusque de traite-
ment aux corticoides: c¢’est probablement le trouble des membranes
réglant les échanges des électrolytes. Dans les intoxications au mercure
organique, ce sont les troubles de la synthése des protéines et des
mécanismes d’oxydation des cellules gliales et neuronales (Yosmivo, 1965;
Yosuixo et coll., 1966). Les perturbations qui déterminent la maladie de
Pick et la maladie de Creutzfeldt-Jakob sont encore inconnues; elles se
situent probablement au niveau du métabolisme angioglio-neuronal.

Un dernier point est capital: la topographie des lésions dans chacune
des formes rappelées plus haut a un caractére pratiquement constant.
Pour ces maladies, topographie des lésions et structure lésionnelles
forment une unité inséparable.
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