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25 évvel ezelőtt Földvári Ferenc professzorral f igyelmünket egy súlyos 
bőrbetegségre, a pemphigusra i rányí tot tuk. Abban az időben ennek a be teg-
ségnek kóroktana t isztázatlan volt és ennek következtében gyógykezelése csak 
a súlyos tünetek enyhítéséből állott, de azok, akik ebben a betegségben szen-
vedtek, rövidebb-hosszabb idő után elpusztul tak. Mivel n e m volt ismeretes, 
hogy ezt a hólyagos bőrkiütéssel járó betegséget mi okozza, az orvostudomány 
mindenkori fejlettségének megfelelően a kórokozó tényezőt a tudomány akkor i 
szellemében igyekeztek t isztázni . Mivel a pemphigusban szenvedő betegek 
vizeletével a sókiválasztás csökken, azt gondolták, hogy a bőr tünetei a sóre-
tencióból származnak. Kartamischew (1925) hangoztat ta ezt az elméletet, de 
hamar kiderült , hogy a sókiválasztás csökkenése a bőrön á t történő sóveszte-
ségből származik. A bakteriológia fejlődésének korszakában a pemphigus 
keletkezését fertőzésre vezet ték vissza és az t gondolták, hogy mint akkor sok 
más addig ismeretlen betegségnek bakteriális eredete t isztázódott , a pem-
phigust is baktér iumok okozzák. A bakteriális elméletnek t ö b b híve volt, Radaeli 
(1917), Eberson (1934) egy bacillust, Welsh (1934) egy coccust tar tot t a pem-
phigus kórokozójának. Poincloux (1924) a pemphigussal rokon betegségek szem-
lélete alapján arra gondolt, hogy a kórokozó vírus. Ugyanez t vallotta Görl 
(1925) Krausnak egy előadásán hozzászólásában. Urbach és Reiss (1931) házi-
nyúl kísérleteik alapján t a r t o t t á k a kórokozót vírusnak, de ezt az elméletet is 
megcáfolták. 

A fertőző betegségek kóroktaná t gyakran elősegíti, ha valamely kísérleti 
állatban a betegség reprodukálható. Aránylag kevés adat v a n arra vonatkozóan 
hogy a pemphigus az állatvilágban előfordulna. Dasch (1908) a kutya pemplii-
gusáról írt . Rieder (1965) a malacok pemphigusát ismertette. Grassnickel (1960) 
a lovak pemphigusával foglalkozott . Észlelt egy az emberek pemphigusának 
és egy másik a pemphigoidnak megfelelő lóbetegséget. Át tekintve az ál lat-
orvosok közléseit, az ál latoknak a pemphigushoz hasonló megbetegedéseit ille-
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tőleg nem nyerhe t jük azt a benyomást, hogy az állatvilágban előforduló és 
pemphigusnak nevezett betegségek az emberek pempliigusának felelnének meg. 
Az állatokban ritkán előforduló súlyos bőrbetegségek vizsgálata nem olyan 
modern módszerekkel tö r t én tek , mint amilyeneket az emberek pemphigusá-
nak eseteiben használtak. í g y az egyes ál latok pemphigusnak nevezett meg-
betegedéseit nem t a r t h a t j u k az emberek pemphigusával megegyező bőrbeteg-
ségeknek. 

Embereken is tö r t én tek kísérletek a pemphigus átol tására . Maximceva 
(1926) cseh orvosnő pemphigus beteg bőrében fellépő hólyagnak t a r t a lmát ön-
magának intradermálisan ol to t ta be. Az oltás helyén 1 órával kvaddli kelet-
kezett. Az injekció után 6 nappal hólyagok keletkeztek. 14 nappal az injekció 
u tán hidegrázás és láz mellet t egész testén kiütés lépett fel és a vérből kész í te t t 
tenyészetben streptococcusnak megfelelő Gram-pozitív képletek tenyésztek. 
A gyógyulás több mint egy hónap múlva következett be. 

Proházcka (1928) ugyancsak egészséges emberekbe oltotta pemphigus 
hólyag t a r t a l m á t intradermálisan, ami tenyésztéssel sterilnek bizonyult. Az 
oltás után septicus pemphigus keletkezett hólyagokkal. Szerző véleménye 
szerint a kísérlet ultravisibilis streptococcusok létezését bizonyít ja. 

Egyik kísérletből sem dönthető el, vá j jon az á to l t á s után pemphigus 
vagy sepsis keletkezett . 

Felmerül t a kérdés, hogy a pemphigus nem endokrinológiai alapon kelet-
kezik-e? Miután kiderült, hogy az ACTH és Cortison a pemphigus gyógyításá-
ban hatékony, nem volt meglepő, hogy a mellékvese aetiologiai szerepét ve te t -
ték fel. Goldzieher (1946) feltételezte, hogy pemphigusban a mellékvese elég-
telenül működik , elmélete az volt, hogy a pemphigus a mellékvese disfunkeiójá-
nak következménye. Ez sem vezetett a pemphigus aetiologiájának megoldá-
sához. 

Peters és mtsai (1946) a bőr enzimeinek anomáliáját tételezték fel, és ezen 
az alapon tanulmányozták a hólyagképződéssel járó bőrbetegségek keletkezését. 

Az immunológiai ku t a t á sok fejlődése következtében értékes új megálla-
pítások b i r tokába ju to t tunk . Ilyen irányú kuta tásokban haza i kutatók is részt 
vettek. Preininger (1938) a pemphigus esetekben komplement kötési reakció-
val kísérletezett. Melczer és Vásárhelyi (1958) azt találta, hogy a pemphigusban 
és dermatit is lierpetiformisban szenvedő betegek vérsavójában pemphigus 
hólyagok folyadékával és liquor cerebrospinalisával szemben agglutináló 
immunanyagok találhatók. Szerintünk a ké t betegség azonos vagy rokon 
jellegű, mer t mindkettő a központi idegrendszer vírusbetegsége. 

Coons és Kaplan (1950) az immunanyagoknak hisztológiai demonstrá-
lására olyan módszert bocsá to t t rendelkezésünkre, amellyel új eredmények 
birtokába j u t o t t u n k . Beutner és Jordon (1954) pemphigusban szenvedők véré-
ben a pemphigusra jellemző immunanyagokat tudtak k imuta tn i (1. ábra) . 
Chorzelski, Jablonska és mt sa i (1967), Lever (1965), Cormane (1970) és m u n k a -

Orvostudomány 25, 1974 



P E M P H I G U S ÉS I D E G R E N D S Z E R 5 

társaik tanulmányozták azt a kérdést, va jon a pemphigus az autoimmun beteg-
ségek körébe tartozik-e? Bár ezek az eredeti és igen eredményes ku ta tások 
számtalan ú j megállapításhoz vezettek, mégsem t isztázták a pemphigus kór-
oktanának kérdését. 

Hol lehet még folyta tni a pemphigus aetiologiájának k u t a t á s á t ? Csak 
az idegrendszerben. Pemphigusban elhal tak idegrendszerében igen különböző 
kóros elváltozásokat észleltek, de azok annyira heterogenek voltak, hogy belő-
lük a kóroktanra reális következtetést formálni nem lehetett . Buschke és 
Ollendorff (1925) számára az idegrendszer vizsgálatát olyan neuropathologus 
végezte, mint Max Bielschoivsky, aki az agyban az infundibulumban és nuc-
leus paraventricularisban ta lá l t elváltozásokat, de aki azoknak a pemphigus-
sal való összefüggését illetőleg rendkívül szkeptikus véleményt nyi lvání to t t . 
Hazai vonatkozásban Hechst (1933) 5 esetben vizsgálta pemphigusban elhal-
tak agyát , 4 esetben a gerincvelejét és intervertebralis ganglionjait és 3 eset-
ben a sympathicus ganglionjait . Az volt a véleménye, hogy a talált elváltozá-
sok szekunder jellegűek. 

A pemphigusra vonatkozó eddigi vizsgálatokat pathologiai vonatkozás-
ban elégtelennek mondhat juk . Azt a kérdést , hogy pemphigusban elhaltak 
idegrendszerében vannak-e jellemző elváltozások, csak nagy boncolási anyag 
vizsgálata alapján lehetet t eldönteni. 1946—1971-ig 83 pemphigusban elhalt 
ember hol t te temét volt módunkban vizsgálni. A Budapest i Orvostudományi 
Egyetem Bőrgyógyászati Klinikáján vizsgálataink kezdetén évente 6—10 
beteg halt meg pemphigusban. A terápia fejlődése, elsősorban a Cortison al-
kalmazása u t án a halálozás állandóan csökkent, úgy, hogy manapság ugyan-
ezen a klinikán évente legfeljebb 1—2 beteg hal meg pemphigusban. Ez azt 
jelenti, hogyha valaki akkora anyagot, amilyent 25 év a la t t t e t tünk vizsgálat 
tá rgyává, ismét meg akarna vizsgálni, 100 évre volna szüksége. 

Előszó 

A pemphigus a bőrgyógyászok előtt jól ismert megbetegedés, de más 
orvosi szakmák művelői vagy elméleti szakmákon dolgozó orvosok r i t kán talál-
koznak ezzel a megbetegedéssel. Éppen ezért néhány ábrán b e m u t a t j u k a 
pemphigus jellemző vonásait (2., 3. ábra) . Nem foglalkozunk a betegség külön-
böző fajaival , csupán a leggyakoribb fo rmájá t , a pemphigus vulgárist ábrá-
zoljuk. Ez a bullosus bőrbetegségek egyik legsúlyosabb formája . A bőrön 
keletkező bullák borsónyi-diónyi nagyságúak lehetnek. Az összefolyó bullák 
az epidermis leválása u t án nagy ki ter jedésű hámfosztot t területet hagynak 
há t ra . Gyakori a száj-megbetegedés is (4. ábra). Igen jellemző a pemphigus 
vulgarisra, hogy a hólyagok az epidermis rétegei közt képződnek. Szemben a 
pemphigussal ugyancsak a bullosus bőrbetegségek körébe tartozik a pemphi-
goid. Ennek folyamán a bulla nem az epidermis rétegei közt, hanem subepi-
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dermálisan keletkezik (5. ábra) . Ezen rövid előszó talán azért is indokolt, mer t 
a pemphigus kó rok taná t sokan ma is ismeretlennek ta r t j ák . A következő munka 
kísérlet arra, hogy az idegrendszer szerepét a pemphigus terén t isztázzuk. 

A pemphigusban elhaltak idegrendszerében található elváltozások 

Boncolási anyagunkban azt vizsgáltuk, hogy vannak-e az idegrendszer-
ben olyan kórszövettani elváltozások, amelyek pemphigus esetekben szokvá-
nyosán előfordulnak. Az összes eddig észlelt elváltozások, amelyeket eddig 
leír tak, igen kevés vizsgálaton alapulnak. Kóroktan i szempontból nem lehet 
olyan elváltozásokat értékelni, amelyek a pemphigus szövődményeként jelen-
nek meg, vagy akár korral j á ró elváltozások. Más elváltozások várhatók a 
pemphigus korai szakában és az elhúzódó esetekben. Azok a terápiai befolyá-
sok, amelyeket ma a pemphigus gyógyítására felhasználnak, maguk is elő-
idézhetnek a szervezetben olyan elváltozásokat, amelyek mibenléte a kór-
szövettan művelőjének fejtörést okoz. Maga a vizsgálati anyag nyerése is igen 
nagy gondosságot igényel. 

Saját ki indulásunk munkánkban annak az összefüggésnek követése volt 
szemünk előtt, hogy a spinalis és cerebrális ganglionok és a bőr megbetegedése 
a herpes zoster esetében kétségtelen. Tehát ú g y indultunk el, hogy lehet-e az 
emlí te t t ganglionokban olyan elváltozás, ami b á r más tempóban és lokalizáció-
ban , szintén a bőr megbetegedésével jár. 

A zoster lényege, hogy a spinalis ganglionban gyulladás vagy egyéb 
kóros elváltozás következtében a megfelelő dermatomában hólyagos bőr-
kiütés jelenik meg. A zosternek idiopathicus és symptomaticus alakja külön-
böztethető meg. Bókay János (1924) budapest i gyermekgyógyász professzor 
ál lapí tot ta meg, hogy a zoster esetek egy része bárányhimlő járványok idején 
fordul elő. Az ilyen eseteket f i l t rá lható vírus okozza. A zoster második fo rmája 
a symptomaticus zoster, ami a spinalis ganglionok sérülése, azokban vérzések, 
toxikus állapotok, sőt a belső szervek megbetegedésére reflektorikus ha tás 
következtében jön létre. 

A leggyakrabban a zoster a spinalis ganglionok megbetegedése. A zoster 
cephalicus a fejen okoz bullosus kiütést az agyidegek egyik vagy másik gang-
l ionjának megbetegedése következtében. A zosternek van mononeuritises és 
polyneuritises a l ak ja , előfordul egyoldali vagy kétoldali zoster. Végül ismere-
tes ennek a megbetegedésnek olyan formája, amely a gerincvelő lágyburkai-
nak vagy egyes idegeknek körül í r t helyére szorítkozik a bőr megbetegedése 
nélkül . Pemphigus esetekben a spinalis ganglionokban aku t vagy chronicus 
gyulladás jelei észlelhetők. Erbslöh (1958) müncheni neuropathologus 1958-
ban azt írta, hogy az akut pemphigus esetek gondos neurohistologiai vizsgála-
táról adatok nem ismeretesek. Ő a pemphigus chronicus aetiologiáját még tisz-
tázat lannak t a r t o t t a . 
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A következőkben egy 67 éves nő heveny pemphigusára vonatkozó ada-
tokat ismertetem. 1953. má jus 9-én szál l í tot ták be heveny bőrkiütéssel az Orvos-
tudományi Egyetem Bőrgyógyászati Klinikájára . Már 1953. május 10-én, azaz 
10 nap múlva meghalt. Sok nyaki, há t i és ágyéki spinalis ganglionját vizsgál-
tuk meg. Mindenütt a kapillárisok nagyfokú kitágulása volt megállapítható 
{6. ábra). A vörös vérsejtekkel zsúfolásig tel t ereken belül leukocyták szaporod-
tak fel, de leukocyták a kapillárisokon kívül is nagy számmal voltak (7. ábra). 
A ganglionok interstitialis kötőszövetében lymphocyták és plasmasej tek is 
előfordultak. A tág kapillárisok környezetében a dúcsejtek protoplasmája 
részben elfolyósodott (8. ábra), más dúcsejtek erősen felpuffadtak (9. ábra), 
vagy csak deformált, degenerált a lakja ik voltak felismerhetők. A hyperaemia 
és oedema következtében a sejtekben nagy vacuolák keletkeztek (10. ábra), 
amelyek a sejt megmaradt magját és pigmentjét ve t t ék körül. Gyakran volt 
észlelhető, hogy a dúcsejt kitágult t o k j á n belül a se j tmag a tok belső felszínén 
lelapulva volt felismerhető. Míg ép ál lapotban a kötőszövetes tokon belül a 
Lenhossék-féle amphicyták egy rétege és a satellita sejtek ta lá lhatók. Ez a 
rendezettség ilyen heveny gyulladás ál lapotában teljesen megszűnik, sőt még 
a se j tmag is tönkremegy és helyette csak némi chromatin hálózat ta lá lható 
(11. ábra) . Ezekhez a jelenségekhez hasonló elváltozások ta lá lhatók száj-
pemphigus esetében a Gasser-dúcokban. Lehetséges, hogy a bőr pemphigusa 
először lép fel, és ahhoz csatlakozik a száj pemphigusa, de az is előfordul, hogy 
a száj megbetegedése az első és azt köve t i a bőr megbetegedése. 

Chronicus pemphigusban a spinalis ganglionokban a szövettani lelet 
megváltozot t . Ilyenkor a gyulladásos sejtek közül a leukocyták e l tűntek és 
főleg mononuclearis sej tek találhatók (12. és 13. ábra). A dúcsejtek pusztulása 
helyén a tokse j tbur jánzás ju t előtérbe. A toksejtek a töpörödött dúcsej teket 
több rétegben veszik körül . A dúcsejtek eltűnése u t án a toksejtek mindinkább 
lelapulnak és a dúcsejt helyén a nodule résiduelle marad vissza (14. ábra). 
Később a dúcsejt helye beleolvad a környezetbe. Esetleg a megvastagodott 
kötőszöveti tok hyalinos átalakulást szenved, miáltal az elpusztult dúcsejt 
helye hosszabb idő u t án is felismerhető. Helyenkint az elpusztult dúcsejtek 
phagocyta sejtekben találhatók. A kötőszövet felszaporodását okozhat ja 
idült gyulladás is. Magunk a dúcsejtek körüli kötőszövet felszaporodását para-
vertebralis röntgenbesugárzás következtében is észleltük. Az ACTH és Corti-
son therápiás alkalmazása előtti korszakban a pemphigus röntgentherapiájá-
val is kísérleteztek. 1931-ben Fuhs és Konrád (1931) a pemphigus vulgaris és 
dermati t is herpetiformis röntgentherapiájá tól számottevő javulásról számol-
tak be. Ezzel szemben a pemphigus foliaceus és vegetans röntgentherapiá ja 
nem bír t gyógyító hatással . 

Schreus (1926) hivatkozott ar ra , hogy az idegszövet röntgensugarakkal 
szemben csekély érzékenységgel bír. E n n e k ellenére azt talál ta , hogy a nyak bal 
oldalán végzett röntgenbesugárzás u t á n a 2. és 3. spinalis bőrsegmentumának 
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megfelelően herpes zoster lépet t fel. Mikor Schreus erről szóló dolgozatának 
korrigálását végezte, lábjegyzékben megjegyezte, hogy 1926-ban F. M. Groe-
del a berlini röntgenkongresszuson szintén leszögezte, hogy a gerincoszlop 
röntgenhesugárzása u tán herpes zoster keletkezhet. 

A budapest i Orvostudományi Egyetem Bőr- és Nemikórtani Klinikáján 
Dr. Thoroczkay (1955) a pemphigusban röntgentherapiával kísérletezett. A hát i 
gerincoszlopot 3—4, egyenkint 8—12 cm nagyságú mezőkre osztva végzett 
röntgenbesugárzásokat alkalmazott 1/3 mm Cu + 1 mm Al szűrőn keresztül. 
A dózis 50—75—200 r-nek megfelelő sugármennyiség volt. A besugárzás ha tása 
az idegelemeken keresztül kétségtelenül megnyilvánult . Ez a ha tás többnyire 
segmentalis provokálásban, részben a fo lyamat javulásában muta tkozot t . 
A folyamat fellobbanása, amiről a besugárzások után más bőrbetegségekkel 
kapcsolatban is beszámolnak, az esetek legnagyobb részében az első besugárzás 
u t án 4—6 napon következett be. A fellobbanás abból állott, hogy a besugár-
zot t segmentumnak megfelelő dermatomában hólyagos kiütés jelent meg. 
Ennek lezajlása kb . 10 napig t a r to t t , majd az esetek többségében átmenet i 
vagy tartós javulás , illetve tünetmentesség következe t t be. A provokáló ha tás 
ál talában csak az első kezelési sorozat után muta tkozo t t , és azt csak néhány 
esetben vál tot ta ki a besugárzás második sorozata. Mind a provokált tünetek, 
mind a gyógyulás lefolyása bizonyos segmentalis jelleggel bír t . Lokalizált 
pemphigus esetekben a fellobbanás csak az eredetileg beteg területre szorít-
kozot t . 37 dermati t is herpetiformis esetből 28 röntgenkezelése több hónapig, 
esetleg évekig t a r t ó tünetmentességet okozott. 66 röntgennel kezelt pemphigus 
esetből 44 volt pemphigus vulgaris, 2 vegetans, 2 foliaceus, 3 seborrhoeás, 12 
lokalizált. 63 beteg közül 40-ben következett be fellobbanás, 23 esetben provo-
káció nem muta tkozo t t . 

Bármennyire hangsúlyozta Schreus, hogy az idegszövet röntgenbesugár-
zással kapcsolatban kevéssé érzékeny, mégis fel kell tételeznünk, hogy a para-
vertebralis röntgenbesugárzás következtében a spinalis ganglionok sérülése 
következik be. Magunk olyan esetekben, amelyekben paravertebralis röntgen-
besugárzás tör tén t , a spinalis ganglionokban levő dúcsejtek körül a toksejtek 
felszaporodását észleltük (15., 16. és 17. ábra). Hogy ennek létrejöttében a dúc-
sejtek károsodása vagy a toksej tekre k i fe j te t t hatás elsődleges, az még to-
vábbi vizsgálatra szorul. Egyéb kóros ál lapotokban, például spondylosisban 
is alkalmazták a paravertebralis röntgenbesugárzást . Hogy a toksejt bur ján-
zásnak milyen következménye van az idegrendszerben, annak eldöntése is 
további vizsgálatok feladata. A tokvastagodás helyén a dúcsej t körül bolák 
fordulnak elő (18. ábra). 

Nincs t isztázva az a kérdés sem, hogy vá j jon a pemphigusban szenvedők 
röntgenezése következtében keletkezett hólyagos bőrkiütés a pemphigus fel-
lángolásának, vagy herpes zosternek felel meg. 

A toksejtek közt a tengelyfonal bur jánzása is bekövetkezik, annak oldal-
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ágai keletkezhetnek, amelyek végükön bunkósan megvastagodnak. A dúcsej-
tek pusztulása mellett a velőhüvelyes idegrostok is a pusz tu lás jeleit m u t a t j á k . 
Bielschowsky Gros-impregnációval a tengelyfonalak duzzadása, helyenkint 
kanyargós lefutása vagy eltöredezése ismerhető fel. Gyakori a Schwann-sejtek 
felszaporodása is. 

Míg heveny gyulladásban több ganglion megbetegedése figyelhető meg, 
chronikus s tadiumban kevesebb ganglionban találunk kóros jelenséget. A gang-
lionok nemes elemeinek pusztulása a ganglion kötőszövetének hegesedését 
vonja maga u t án és a szerkezetet egyhangúvá teszi. Ezér t a múltban sok vizs-
gáló nem talál t a pemphigusban e lhunytak spinalis ganglionaiban kóros el-
változást. Természetesen a heges átalakulás önmagában is ingerhatást je lent . 

Weed már 1914-ben észlelte azokat a granulomákat , amelyek leginkább 
a gerincvelő hátsó gyökeinek a spinalis ganglionnal való találkozásánál fordul-
nak elő. Verga (1927) úgy gondolta, hogy a spinalis ganglionok cystáinak kelet-
kezését a granulomák okozzák. Rexed és Wennström (1959) ugyanezen a véle-
ményen volt . 

Sa já tmagunk hasonló granulomákat pemphigus esetekben gyakran ész-
leltünk. Vizsgálataink kezdetén a granulomákra még n e m fordítot tunk kellő 
figyelmet. Míg Verga, va lamin t Rexed és Wennström a spinalis ganglionok cys-
tá i t a granulomákkal hozták vonatkozásba, addig magunk azt talál tuk, hogy 
cysták előfordulhatnak granulomák nélkül és vice versa. 

A granulomák legjobban megtalálhatók, ha a há t só nervus radicularis 
és a spinalis ganglion találkozásának helyét vizsgáljuk h a r á n t metszetben (19. 
ábra). Jellemző a granulomákra kis erek felszaporodása, amelyek fala hyalin-
tói megvastagodott . Nagy számmal ta lá lha tók a granulomákban endothel , 
vagy ú jabban meningothelnek nevezett se j tek (20. ábra) és jellemzőek a con-
centrikus rétegezettségű psammoma tes tek , találhatók bennük lymphocyták, 
f ibroblastok. A nervus radicularis és spinalis ganglion találkozásának helyéről 
(21. ábra) a sarjadzás a spinalis ganglion állományába is beterjed (22. ábra) . 
Lehetnek a granulomák olyan nagyok, hogy a spinalis ganglion nagy részét 
elfoglalják. Előfordulnak granulomák a ganglionban levő idegrostkötegek 
közt is, ilyenkor rostkötegek lefutását követ ik (23. és 24. ábra). Gyakran a 
granulomának a hátsó gyökkel semmiféle kapcsolata sincs, hanem a ganglion-
ban kisebb granulomák szétszórt gócok a lakjában ta lá lha tók . A granulomák 
szöveti szerkezetének átalakulása is megfigyelhető, mer t bennük hegesedés 
jelei muta tha tók ki. 

A meningothel sejtek általában oválisak, egy részük megnagyobbodik és 
protoplasmájukban PAS festéssel fe l tünte thető zárvány jelenik meg. Lehet ben-
nük több kisebb sej tzárvány. A psammoma testek is PAS pozitív festést adnak . 
A zárványok nyilván a psammoma testek fejlődése korai szakának felelnek meg. 

1902-ben Marburg í r ta le a spinalis ganglionok cys tá i t . О 48 esetben vizs-
gálta különböző betegségekben elhaltak spinalis ganghonjai t és 4 esetben t u d o t t 
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szabad szemmel látható borsónyi-babnyi cystákat k imu ta tn i . Feltételezte, 
hogy a spinalis ganglionok megbetegedése a bőr trophikus zavarát okozhat ja . 
Magunk 83 pemphigus esetben gyakran ta lá l tunk a spinalis ganglionokban 
tömlőket. Ese tenkin t 1—2 ganglionban fordul tak tömlők elő, de nem volt 
r i tka ugyanazon esetben 8—9, sőt 13—14 tömlő sem. A tömlők legtöbbször 
a spinalis ganglion medialis részén, a ganglion és a hátsó gyökideg találkozásá-
nál helyezkedtek el. Észlelhetők tömlők a ganglion belsejében is, de a legtöbb-
ször tiszta fo lyadék ta r ta lmuk vékony fa lukon áttűnik. A tömlő fa lában a 
ganglion összenyomva és le lapulva található. A falat főkén t a ganglion kötő-
szöveti tokja képezi és mivel hámbélése nincs, Verga szerint a képletek pseu-
docystáknak felelnek meg. A tömlő üregén idegrostkötegek haladnak á t , mi-
ál tal az több rekeszű lehet. A cysta üregében a velőhüvelyes idegrostok ellá-
gyulhatnak, v a g y megszakadhatnak és ennek következtében lipoid cseppek és 
zsírszemcsés se j tek fordulhatnak elő. Az összenyomott dúcsejtekből a Nissl-
rögök eltűnnek, lehet, hogy a mag is elpusztul és csak p igment marad meg, 
amit szatellita sejtek vesznek fel. Végső fokon az elpusztult dúcsejtek helyén 
a toksejtek felszaporodásából származó sej thalmaz marad vissza. 83 pemphigus 
esetünkkel szemben 22 különböző kontroll esetben a spinalis ganglionokban 
tömlőket nem talál tunk. 

Tarlov (1938) a sacralis ganglionok cys tá i t írta le és megállapítot ta, hogy 
ezek ischiast és különböző caudo-sacralis syndromákat okoznak. Azok a cys-
t ák , amelyeket ő észlelt, n e m közlekedtek a cerebrospinalis folyadékkal . 
Strully (1956) szerint viszont az ilyen képződmények nem cys ták , hanem diver-
ticulumok, m e r t myelographia folyamán a kontraszt anyag ezeket a divert i -
culumokat k i tö l t i és azok röntgenképen l á tha tóvá válnak. 

Magunk 2 esetben észleltünk pemphigus mellett úgynevezett Tar lov-
cystát . Különösen egyik volt figyelemre mél tó . 65 éves, pemphigusban szen-
vedő nő bal 2. sacralis ganglionjában diónyi tömlő tömlő keletkezet t (25. ábra ) . 
Ennek hatására a 2. sacralis csigolya bal felében a tömlő nyomása következté-
ben jókora üreg jö t t létre (26. ábra). 

Egy másik 81 éves pemphigus vulgarisban szenvedő nő jobb első sacra-
lis ganglionjában mogyorónyi tömlő keletkezet t , ezenkívül több lumbalis és 
sacralis ganglionban borsónyi tömlők fordu l tak elő. A cerebrospinalis folya-
dékkal a tömlők egyik esetben sem közlekedtek. 

A spinalis ganglionok cystá i t még Heine-Medin-kórban észleltük, egy 
neurofibromatosis esetben az összes spinalis ganglionok cys tás megbetegedése 
volt megállapítható. 

S. Holt és P . 0 . Yates (1966) 120 öreg ember cervicalis gerincoszlopát 
vizsgálta meg és 36 esetben, vagyis a vizsgált esetek egyharmadában t a l á l t ak 
ilyenkor cys tá t főleg az alsó cervicalis ganglionokban. Feltételezik, hogy ezek 
a brachialis neuralgia lé t re jöt tében jelentőséggel bírnak. 

Míg a meningothel se j tek felszaporodása a spinalis ganglionok granu-
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lomáiban és ezekben psammoma testek gyakran előfordulnak, a gerincvelő 
burkain nagyobb kiterjedésű elmeszesedések ri tkábban észlelhetők. Már Cu-
shing és Weed 1915-ben t anu lmányoz ta az araclinoidea spinalis meszes és cson-
tos elváltozásait. Herren (1939) k i m u t a t t a , hogy ilyen meszes plaque-ok túl-
nyomó része a gerincvelő dorsalis felén fordul elő. Ilyen és hasonló elváltozá-
sok arachnoiditis calcificans és ossificans néven ismeretesek az irodalomban 
[Sláger (1960), Knoblich és Olsen (1966)]. 

Egy pemphigusban elhunyt 53 éves férfinek, kinek megbetegedése a száj-
ban kezdődöt t , boncolása alkalmával a gerincvelő hátsó felszínén a 7. nyaki 
segmentumtól az ágyéki duzzanat közepéig mindkét oldalon meszes plaque-
okat t a lá l tunk (27. és 28. ábra). A plaque-ok lefelé nagyobbodtak , az ágyéki 
tá jon á tmérő jük 7—8 mm volt és vastagságuk elérte a 2—3 mm-t. Az arach-
noidea belső felszínén helyezkedtek el és a gerincvelő hátsó gyökeit körülvet ték 
(29. ábra). Mindkét Gasser-duc pars compactájában a dúcsej tek közt lym-
phocytákból és plasmasejtekből álló beszűrődés volt k imu ta tha tó . A sinus gang-
lionban laza kötőszövet szaporodott fel. Vajon a gerincvelő elváltozása f ibrines 
gyulladás elmeszesedéséből, vagy más módon keletkezett, nem dönthető el. 
Ezenkívül a ganglionokban granulomák is voltak ta lá lhatók sok psammoma 
testtel. 

Anyagunkban két esetben észleltük a gerincvelő körül a zsírszövet ko-
csonyás átalakulását . Kurien (1969) és munkatársa i ú j abban ál lapítot ták meg, 
hogy a pericardialis zsírszövet mobilisatiója káros hatás t f e j t ki a myocardi-
umra. Zsírmobilisatio idején szabad zsírsavak szabadulnak fel és feltehetőleg 
ezek a dúcsejtekre, valamint a gerincvelőgyökökre toxicus ha t á s t fe j thetnek ki. 

Végül egy 82 éves férf i pemphigus vulgarisban pusztul t el. Boncoláskor 
az aorta thoracalison a theromás fekélyeket és fali th rombusoka t ta lá l tunk . 
Az aorta abdominalison tyúkto jásnyi aneurysma volt (30. ábra). Az ágyéki 
spinalis ganglionokban embóliák és a dúcsejtek pusztulása volt k imuta tha tó 
(31. ábra). 

A spinalis ganglionokon áthaladó idegrostok, va lamint a ganglionokba 
belépő érző rostok velőhüvelye több helyen lebontás jeleit mu ta t j a . Igen jel-
lemző a tengelyfonalak elváltozása. Ez abból áll, hogy azok lefutásában meg-
vastagodások és elvékonyodások ta lá lha tók . Több helyen a tengelyfonalak 
kanyargós lefutásúak és folytonosságuk megszakad. Ezek a jelenségek fordul-
nak elő a cystákban és azok szomszédságában is (32. ábra). 

A trophoneurosis 

Trophikus hatás az idegeknek az a funct iója , hogy a beidegzett szövetek 
normális anyagcseréjét, v i ta l i tását f enn t a r t j ák és ha ez a func t ió zavart szen-
ved, a szöveteknek pathologiás állapota, trophoneurosis következik be. I lyen 
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zavar következik be, ha az ideg összefüggése a beidegzett szövettel megszakad. 
Az idegtrophizmus körülményei még kevéssé ismertek. Mindezek szerint az 
idegtrophismus zavarában szerepe van a vasomotor funct iónak. 

Bechterew 1908-ban az idegcentrumok functiójáról írt könyvében az 
idegrendszer és a bőr közti összefüggést tárgyalva megállapí tot ta , hogy a spi-
nalis idegek a bőrre t rophicus hatást gyakorolnak. Ugyanezt vallotta Pavlov 
is. Samuel (1890) azt gondol ta , hogy a trophicus idegek, amelyek ezt a ha t á s t 
kifejtik. Cassirer 1909-ben tagadta , hogy külön t rophicus idegek lennének. 
Szerinte a trophicus ha tás t az érző és vasomotor idegek közvetítik. 

Bell (1811) és Magendie (1822) a múl t század elején állapították meg, 
hogy a gerincvelő mellső gyökeiben mozgató idegrostok haladnak, viszont a 
hátsó gyökökben futnak az érző idegrostok. Strieker (1876) állatkísérleteiben 
azt találta, hogy a gerincvelő hátsó gyökeinek átvágása u t á n a periferiás csonk 
elektromos ingerlése következtében azon a bőrterületen, amelyet az á tvágo t t 
gyök idegez be, hyperaemia következik be. Ezen megfigyelések alapján Bay-
liss (1900) azt az elméletet formálta, hogy ugyanazokon az idegrostokon, 
amelyek centripetális módon az érző impulzusokat vezetik a gerincvelőhöz, 
haladnak centrifugalisan a vasomotor impulzusok. Bayliss az ingerület ilyen 
módon való terjedését an t id rom vezetésnek nevezte. 

Kuré Ken (1929) és munkatársai r ámuta t t ak , hogy Bell és Magendie 
törvénye nem tar tható fenn , mivel a hátsó gerincvelőgyökökben nemcsak érző 
idegrostok haladnak, h a n e m parasympathicus rostok is találhatók, amelyek 
a trophicus innervátiót közvetí t ik. Foerster (1928) t i sz táz ta , hogy a hátsó 
gerincvelőgyököknek a ganglionnal való találkozása helyén való átvágása 
után az érzőpálya degeneratiója következik be, viszont a vékony velőjű, para-
sympathicus rostok megmaradnak, ezek közvetít ik a t rophicus hatást . Clara 
(1953) és Scharf (1958) is hasonló eredményhez ju to t t , vagyis hogy a gerincvelő 
hátsó gyökeiben haladó vékony velőjű efferens idegrostok ú t ján érvényesül 
a vasodilatator hatás. 

A pemphigus idegrendszeri eredetének tanulmányozói általában kis 
anyagot vizsgáltak. Ennek magyarázata, hogy a pemphigus annyira vissza-
taszító megbetegedés, hogy olyan kérdéssel, mint az idegrendszer ál lapota, 
visszariadtak nagyobb autopsiás anyag tanulmányozásától . Minthogy a beteg-
ség kóroktana ismeretlen vol t , az is közrejátszott az idegenkedésben, ami ezzel 
a betegséggel szemben megnyilvánult . A tapasztala t az, hogy a pemphigus 
egyik emberről a másikra n e m ragad. Pemphigusban szenvedőktől egyéb más 
bőrbetegségben szenvedő, ugyanazon kórteremben fekvő betegek ezt a beteg-
séget sohasem kapják meg. 

A trophicus idegfunctió megállapítása főleg klinikai megfigyelés a lapján 
volt lehetséges. Jelenti ez a szövetek életképességének megtar tását . Ezen a 
téren bizonyos ingeranyagok, mint az acetylcholin já tsz ik közre. Az idegtro-
phismusban beálló zavar felléphet elgondolásunk szerint a terminális ret iculum 
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területén, idegvégződésekben, synapsisokban, gerincvelőben, spinalis ganglio-
nokban, valamint a központi idegrendszer vegeta t ív centrumaiban, továbbá 
idegpályákban. 

Régebben a gyomorfekély pathogenesisével foglalkoztunk. Kísérleti 
állatokon és emberi anyagon megállapí that juk, hogy agylaesiók következté-
ben gyomorfekély keletkezhet és az ily módon megnyilvánuló ingerhatást 
a nervus vagus vezeti a gyomorba. A spinalis ganglionok és hátsó gyökök 
laesiói esetén is keletkeznek trophicus zavarok. Megítélésünk szerint a pemphi-
gus aetiologiája nem egységes, inkább a lokalizatió bír jelentőséggel. 

A trophoneurosisok körébe tartozik a Raynaud-kór vagy gangraena sym-
metrica, a tabesben előforduló mal perforant du pied, syringomyelia, spina bifida, 
vagy a periferiás idegek sérülése, megbetegedése következtében előforduló gangraena, 
amilyen a leprások végtaggangraenája, vagy multiplex neuroticus gangraena. 
A Gasser-duc laesiója következtében keratitis neuroparalytica, vagy az ala nasi 
és az orr nyálkahártyájának t rophicus fekélye jöhe t létre. 

Arra a kérdésre, hogy a pemphigus keletkezésében az idegrendszer kóros 
elváltozásának van-e szerepe, határozot tan igennel válaszolhatunk. 

Guttmann (1933) úgy nyilatkozott , hogy az idegrendszer szerepe a pem-
phigus létrejöttében épp úgy megalapozott, min t a zosterben. 

John (1943) szerint a bőr minden alkatrésze f inom protoplasmaticus ideg-
rendszerrel bír, nem lehet olyan sejtfunctió, ami ne állna idegrendszeri szabá-
lyozás alatt . Természetesen a terminális ret iculum szabályozó hatása mellett 
a magasabb rendű idegcentrumok is közrejátszanak ebben a szabályozásban. 

Feyrter (1951) borkősav-thionin festésével nemcsak durva idegek, ha-
nem a terminális reticuluinnak intercalaris elemeivel együtt való feltünteté-
sére szolgáló eljárást alkalmazott . 

Wiedmann (1950) azt ta lál ta , hogy Coronini, ultrahanggal intenzívebbé 
t e t t ezüstözési eljárásával a bőr s t ra tum papilläre rétegében olyan sejtek talál-
hatók, amelyek dentr i t je i a s t ra tum germinat ivumba nyúlnak. Ezen sejtek 
egy része barna szemcsékkel telt , más részében vacuolák muta tha tók ki. Eze-
ket a sejteket Wiedmann a bőr Langerhans-sejtje'ivel, Masson világos sejtjeivel 
és Sunder—Plassmann nh (neurohormonalis) sejtjeivel hasonlí tot ta össze. 
Nödl (1951) Feyrter borkősav-thionin festésével a s t ra tum papillaréban chro-
motrop és chromophob sejteket különítet t el. A chromotrop sejtekben barna 
szemcsék találhatók, amelyek a nyúlványaikban is követhetők, de ezekben a 
sejtekben más anyag, így pigment, nem fordul elő. 

Nödl (1953) az emberi bőrben érző és trophicus sej tsystemát különítet t el. 
A borkősav-thionin módszerrel az epidermis basalis rétegében ismerte fel a 
barna granulumokkal bíró erythrochrom Langerhans-sej teket , amelyeket 
Ferreira-Marques (1951) nyúlványaikkal a fájdalomérzés receptorainak t a r t 
és systema sensitivum intra-epidermicumnak nevezet t . A vacuolákat tar ta l -
mazó sejtek a trophicus systema elemei. 
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John (1939) bizonyos sejtekről, amelyeket az emberi epidermisben fel-
ismert, az t gondolta, hogy azok a neurohormonalis funct ió szolgálatában álla-
nak, ezeket s talagmocytáknak nevezte. 

Az ismertetet t se j tek a terminális ret iculummal való szoros kapcsolatuk 
alapján fontos funct iót fejtenek ki. 

Azt a kérdést is Feyrter vetet te fel, hogy a terminális ret iculum elválto-
zásai jelentőséggel bí rnak-e az egyes bőrbetegségek létrejöttében. 

Szodoray (1959) Nagy János supravitalis methylenkék festését alkal-
mazva munkatársaival vizsgálta a psoriasis papulákban a terminális reticu-
lumot. Az idegelemek fes ték felvételében a kontrollokkal szemben bizonyos 
változásokat észlelt. Ez ekzemás bőrben is megtalálható volt. Hogy az észlelt 
elváltozás elsődleges, vagy a gyulladás következménye, azt további vizsgálatok 
vannak h iva tva eldönteni. 

Összefoglalás 

A pemphigusnak, ennek a súlyos bőrbetegségnek kóroktana sok fárad-
ságos k u t a t á s után sem tekinthető t isz tázot tnak. Bakteriológiai, virológiái, 
endokrinológiai, az anyagcserére vonatkozó és immunológiai vizsgálatok 
ellenére ma is sokan úgy nyilatkoznak, hogy kóroktana ismeretlen. Bár az ideg-
rendszer szerepére vonatkozó tanu lmányok is folytak, ezek csak kevés vizsgá-
lati anyagra szorítkoztak. Nyilvánvaló volt , hogy az idegrendszer szerepe csak 
nagy anyag vizsgálata alapján í télhető meg. 

A Budapest i Orvostudományi Egye tem Bőr- és Nemikórtani Klinikáján, 
valamint a Fővárosi I s t ván kórházban 83 pemphigusban elhalt ember ideg-
rendszerének az Orvostudományi Egye tem I. sz. Kórbonctani Intézetében tör-
tént vizsgálata azt m u t a t t a , hogy a spinalis ganglionokban és Gasser-dúcokban 
súlyos elváltozások ta lá lhatók, lásd Baló és Földvári (1952, 1972). Heveny 
pemphigus esetekben a ganglionok ál lományában nagyfokú hyperaemia és 
oedema mellett leukocytás beszürődés és az idegsejtek pusztulása észlelhető. 
Chronikus pemphigusban a leukocyták eltűnnek és ehelyett mononuclearis 
sejtekből álló infiltratió található, t o v á b b á a dúcsejtek tokjából és a satellite 
sejtekből álló proliferatió következik be . 

Másik elváltozás csekélyebb gyulladásos jelenség mellett endothel, 
illetve meningothel sej tekből álló granulomák keletkezése, ami a gerincvelő 
hátsó gyökidegei körül vagy magukban a ganglionokban mutatkozik . Ezek 
a granulomák hasonlí tanak azokhoz a granulomákhoz, amelyeket Richter (1935) 
több közleményben ismer te te t t és amelyeket ő mint syphilises granulomákat 
a tabessel oki összefüggésbe hozott. S a j á t eseteinkben az alapbetegség pemphi-
gus volt és tabesre u ta ló jelenségek n e m fordultak elő. Syphilisre vonatkozó 
adatok sem merültek fel. így a granulomákat a pemphigussal kell vonatko-
zásba hoznunk. Ügy gondoljuk, hogy Richter megállapításai revízióra szorul-
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nak. Hasonló granulomákat talál t Veith 1949-ben diphteriás polyneuritisben 
és egyéb fertőző betegségek következtében olyankor, amikor a syphilis szerepe 
kizárható volt . A spinalis ganglionokban gyakori cystákat többen a granulo-
mákkal hozták vonatkozásba. Magunk még multiplex neuroticus gangraená-
ban szenvedő 47 éves nő spinalis ganglionjaiban ta lá l tunk hasonló granulo-
mákat . Említésre méltó, hogy boncoláskor tuboovarialis tömlőt t a lá l tunk . 

A gerincvelő granulomáiban nagy számmal találhatók psammoma testek, 
de a gerincvelő hátsó felszínén előfordulnak olyan meszes plaque-ok, amelyek 
az arachnoidea belső felszínén ülnek és a hátsó gyököket körülveszik. Ez a 
jelenség ri tkaságszámba megy. A meszes plaque-okkal együt t a ganglionok-
ban granulomák is előfordulnak sok psammoma testtel. Eldöntésre vár az a 
kérdés, hogy az arachnoiditis calcificans néven ismert megbetegedés előfordul-e 
máskor is pemphigussal együt t , vagy észlelésünk csak a véletlen találkozása. 

Azokban a pemphigus esetekben, amelyek paravertebral is röntgenbe-
sugárzásban részesültek, a spinalis ganglionokbeli dúcsej tek tokjának nagy-
fokú megvastagodását észleltük. Ezen belül az idegsejtek zsugorodtak és el-
pusztul tak. 

A ganglionokban fu tó idegrostkötegek degeneratiója gyakran volt ész-
lelhető, bennük a tengelyfonál több helyen erősen megduzzadt , kanyargóssá 
vál t , vagy eltöredezett. 

Talál tunk két olyan pemphigus esetet, amelyben a ganglionok periferiás 
részében levő zsírszövet kocsonyás á ta lakulás t szenvedett . Vannak ada tok 
arra vonatkozóan, hogy a pericardium zsírszövetének kocsonyás átalakulása, 
ami zsírmobilisatió következménye és feltehető, hogy az így felszabaduló 
szabad zsírsavak a szívizomzatra káros ha tás t fejtenek ki. Ugyanez a ha tás 
zsírmobilisatió esetén a gerincvelőre és ideggyökökre nézve is megnyilvánulhat . 

Azon leletek alapján, amelyeket a spinalis ganglionok vizsgálata a lapján 
nyer tünk, a pemphigust éppúgy, mint a herpes zostert a trophoneurosisok 
körébe sorolhat juk. 

A trophoneurosisok sorában kiemelendő a Thévenard-syndroma (1942). 
(3 l 'acropathie ulcero-mutilante familiale elnevezést használ ta ennek a meg-
betegedésnek elnevezésére. Ez egy r i tka, a pubertás idején vagy röviddel 
azután fellépő átöröklődő kórforma. Jellemző, hogy az alsó végtagokon nem 
gyógyuló fekélyek keletkeznek, amihez a lábközép- és lábuj jcsontokban os-
teolysis társul . Denny-Brown (1951) érdeme, hogy megállapítot ta ebben a be-
tegségben a spinalis ganglionok elsődleges megbetegedését. Ezáltal vál t is-
meretessé a spinalis ganglionoknak polyganglionalis átöröklődő megbetegedése. 
1949-ban már Jughenn, Krücke és Wadulla (1949) is foglalkozott ezzel a kér-
déssel. 

Van Bogáért (1957) is tanulmányozta ezt a megbetegedést, ami a vég-
tagokon a spinalis ganglionok, spinalis gyökidegek és bizonyos mértékben a 
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spinalis idegek kóros elváltozása következtében jön létre. Dyck és munkatársa i 
(1965) a Mayo-klinikán figyelemmel kísérték a betegség jelenségeit egy virginiai 
család 22 leszármazott ján. A folyamat sensoros neuropathiával jár és auto-
somalis domináns typus szerint öröklődik. A hasonló megbetegedések egyes 
esetei lumbalis syringomyeliának felelnek meg. 

Az a tény , hogy a spinalis ganglionoknak van olyan átöröklődő meg-
betegedése, ami trophicus zavarokkal já r , megerősíti azt az elméletet, amely 
szerint a spinalis ganglionok nem öröklődő megbetegedése is trophicus zavaro-
ka t okozhat. 
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