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25 évvel ezel8tt Foldvari Ferenc professzorral figyelmiinket egy silyos
bérbetegségre, a pemphigusra iranyitottuk. Abban az id6ben ennek a beteg-
ségnek koroktana tisztazatlan volt és ennek kovetkeztében gyogykezelése csak
a silyos tiinetek enyhitésébdl allott, de azok, akik ebben a betegségben szen-
vedtek, rovidebb-hosszabb id6 utén elpusztultak. Mivel nem volt ismeretes,
hogy ezt a hélyagos bérkiiitéssel jaré betegséget mi okozza, az orvostudomany
mindenkori fejlettségének megfelelden a korokozé tényezdt a tudomany akkori
szellemében igyekeztek tisztazni. Mivel a pemphigusban szenvedd betegek
vizeletével a sokivalasztas csokken, azt gondoltak, hogy a bér tiinetei a sére-
tenciobol szarmaznak. Kartamischew (1925) hangoztatta ezt az elméletet, de
hamar kideriilt, hogy a sékivalasztas csokkenése a bdron at torténé séveszte-
ségb6l szarmazik. A bakteriologia fejlédésének korszakaban a pemphigus
keletkezését fertdzésre vezették vissza és azt gondoltak, hogy mint akkor sok
mas addig ismeretlen betegségnek bakterialis eredete tisztazddott, a pem-
phigust is bakteriumok okozzak. A bakterialis elméletnek tobb hive volt, Radaeli
(1917), Eberson (1934) egy bacillust, Welsh (1934) egy coccust tartott a pem-
phigus kérokozéjanak. Poincloux (1924) a pemphigussal rokon betegségek szem-
lélete alapjan arra gondolt, hogy a kérokozé virus. Ugyanezt vallotta Gorl
(1925) Krausnak egy el6adasan hozzaszélasaban. Urbach és Reiss (1931) hazi-
nyul kisérleteik alapjan tartottak a kérokozét virusnak, de ezt az elméletet is
megcafoltak.

A fert6z8 betegségek koroktanat gyakran elGsegiti, ha valamely kisérleti
allatban a betegség reprodukalhaté. Aranylag kevés adat van arra vonatkozéan
hogy a pemphigus az allatvilagban el6fordulna. Dasch (1908) a kutya pemphi-
gusardl irt. Rieder (1965) a malacok pemphigusat ismertette. Grassnickel (1960)
a lovak pemphigusaval foglalkozott. Eszlelt egy az emberek pemphigusanak
és egy masik a pemphigoidnak megfelel§ 16betegséget. Attekintve az allat-
orvosok kozléseit, az allatoknak a pemphigushoz hasonlé megbetegedéseit ille-

*1973. nov. 23-an a Magyar Tudoményos Akadémia rendes tagjava tortént meg-
vélasztdasa utdn elhangzott székfoglalé el6adas.
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téleg nem nyerhetjik azt a benyomast, hogy az allatvilagban el8fordulé és
pemphigusnak nevezett betegségek az emberek pemphigusanak felelnének meg.
Az allatokban ritkdn el6fordulé silyos bérbetegségek vizsgalata nem olyan
modern médszerekkel térténtek, mint amilyeneket az emberek pemphigusa-
nak eseteiben hasznaltak. igy az egyes allatok pemphigusnak nevezett meg-
betegedéseit nem tarthatjuk az emberek pemphigusaval megegyez8 bérbeteg-
ségeknek.

Embereken is torténtek kisérletek a pemphigus atoltasara. Maximceva
(1926) cseh orvosné pemphigus beteg b6érében fellépd holyagnak tartalmat on-
maganak intradermalisan oltotta be. Az oltas helyén 1 6raval kvaddli kelet-
kezett. Az injekci6 utan 6 nappal hélyagok keletkeztek. 14 nappal az injekeio
utan hidegrazas és laz mellett egész testén kiiités lépett fel és a vérbél készitett
tenyészethen streptococcusnak megfeleld Gram-pozitiv képletek tenyésztek.
A gyégyulas tobb mint egy hénap milva kovetkezett be.

Prohdzcka (1928) ugyancsak egészséges emberekbe oltotta pemphigus
hélyag tartalmat intradermalisan, ami tenyésztéssel sterilnek bizonyult. Az
oltas utdn septicus pemphigus keletkezett hélyagokkal. Szerz§ véleménye
szerint a kisérlet ultravisibilis streptococcusok létezését bizonyitja.

Egyik kisérleth6l sem dénthetd el, vajjon az atoltas utan pemphigus
vagy sepsis keletkezett.

Felmeriilt a kérdés, hogy a pemphigus nem endokrinolégiai alapon kelet-
kezik-e? Miutan kideriilt, hogy az ACTH és Cortison a pemphigus gyégyitasa-
ban hatékony, nem volt meglepd, hogy a mellékvese aetiologiai szerepét vetet-
ték fel. Goldzieher (1946) feltételezte, hogy pemphigusban a mellékvese elég-
teleniil mikodik, elmélete az volt, hogy a pemphigus a mellékvese disfunkeiéja-
nak kévetkezménye. Ez sem vezetett a pemphigus aetiologiajanak megolda-
sahoz.
az alapon tanulmanyoztak a hélyagképzddéssel jaré bérbetegségek keletkezését.,

Az immunologiai kutatasok fejlédése kiovetkeztében értékes 4j megalla-

‘pitasok birtokaba jutottunk. Ilyen iranyd kutatisokban hazai kutaték is részt

vettek. Preininger (1938) a pemphigus esetekben komplement kotési reakecié-
val kisérletezett. Melczer és Visdrhelyi (1958) azt talalta, hogy a pemphigusban
és dermatitis herpetiformisban szenvedd betegek vérsavéjaban pemphigus
hélyagok folyadékaval és liquor cerebrospinalisival szemben agglutinals
immunanyagok talalhaték. Szerintiink a két betegség azonos vagy rokon
jellegli, mert mindkettd a kozponti idegrendszer virushetegsége.

Coons és Kaplan (1950) az immunanyagoknak hisztolégiai demonstra-
lasara olyan mddszert bocsatott rendelkezésiinkre, amellyel dj eredmények
birtokdba jutottunk. Beutner és Jordon (1954) pemphigusban szenved8k véré-
ben a pemphigusra jellemz8 immunanyagokat tudtak kimutatni (1. abra).

Chorzelski, Jablonska és mtsai (1967), Lever (1965), Cormane (1970) és munka-
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tarsaik tanulmanyoztak azt a kérdést, vajon a pemphigus az autoimmun beteg-
ségek korébe tartozik-e? Bar ezek az eredeti és igen eredményes kutatasok
szamtalan j megallapitashoz vezettek, mégsem tisztaztak a pemphigus kor-
oktananak kérdését.

Hol lehet még folytatni a pemphigus aetiologidjanak kutatasat? Csak
az idegrendszerben. Pemphigusban elhaltak idegrendszerében igen kiilonboz§
kéros elvaltozasokat észleltek, de azok annyira heterogenek voltak, hogy belé-
liik a koroktanra realis kovetkeztetést formalni nem lehetett. Buschke és
Ollendorff (1925) szamara az idegrendszer vizsgalatat olyan neuropathologus
végezte, mint Max Bielschowsky, aki az agyban az infundibulumban és nuc-
leus paraventricularisban talalt elvaltozasokat, de aki azoknak a pemphigus-
sal valo osszefiiggését illetSleg rendkiviil szkeptikus véleményt nyilvanitott.
Hazai vonatkozasban Hechst (1933) 5 esetben vizsgalta pemphigusban elhal-
tak agyat, 4 esetben a gerincvelejét és intervertebralis ganglionjait és 3 eset-
ben a sympathicus ganglionjait. Az volt a véleménye, hogy a talalt elvaltoza-
sok szekunder jellegtiek.

A pemphigusra vonatkozé eddigi vizsgalatokat pathologiai vonatkozas-
ban elégtelennek mondhatjuk. Azt a kérdést, hogy pemphigusban elhaltak
idegrendszerében vannak-e jellemz§ elvaltozasok, csak nagy boncolasi anyag
vizsgalata alapjan lehetett eldonteni. 1946—1971-ig 83 pemphigusban elhalt
ember holttetemét volt médunkban vizsgalni. A Budapesti Orvostudomanyi
Egyetem Bérgyogyaszati Klinikajan vizsgalataink. kezdetén évente 6—10
beteg halt meg pemphigusban. A terapia fejlédése, elsGsorban a Cortison al-
kalmazasa utan a haldlozas allandéan csokkent, igy, hogy manapsag ugyan-
ezen a klinikan évente legfeljebb 1—2 beteg hal meg pemphigusban. Ez azt
jelenti, hogyha valaki akkora anyagot, amilyent 25 év alatt tettiink vizsgalat
targyava, ismét meg akarna vizsgalni, 100 évre volna sziiksége.

Eloszo

A pemphigus a bérgyégyaszok elGtt jol ismert megbetegedés, de mas
orvosi szakmak miivel§i vagy elméleti szakmékon dolgozé orvosok ritkan talal-
koznak ezzel a megbetegedéssel. Eppen ezért néhany abrin bemutatjuk a
pemphigus jellemz8 vonasait (2., 3. abra). Nem foglalkozunk a betegség kiilon-
bo6z6 fajaival, csupan a leggyakoribb forméajat, a pemphigus vulgarist abra-
zoljuk. Ez a bullosus bérbetegségek egyik legsilyosabb formaja. A bérén
keletkezd bulldk borsényi-diényi nagysagiak lehetnek. Az 6sszefoly6 bullak
az epidermis levalasa utan nagy kiterjedésti hamfosztott teriiletet hagynak
hatra. Gyakori a szaj-megbetegedés is (4. abra). Igen jellemzd a pemphigus
vulgarisra, hogy a hélyagok az epidermis rétegei kozt képzGdnek. Szemben a
pemphigussal ugyancsak a bullosus bérbetegségek korébe tartozik a pemphi-
goid. Ennek folyaman a bulla nem az epidermis rétegei kozt, hanem subepi-
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dermalisan keletkezik (5. abra). Ezen rovid el8sz6 talan azért is indokolt, mert
a pemphigus kéroktanat sokan ma is ismeretlennek tartjak. A kovetkez munka
kisérlet arra, hogy az idegrendszer szerepét a pemphigus terén tisztazzuk.

A pemphigusban elhaltak idegrendszerében taldalhato elvaltozdsok

Boncolasi anyagunkban azt vizsgaltuk, hogy vannak-e az idegrendszer-
ben olyan kérszovettani elvaltozasok, amelyek pemphigus esetekben szokva-
nyosan eléfordulnak. Az osszes eddig észlelt elvaltozasok, amelyeket eddig
leirtak, igen kevés vizsgalaton alapulnak. Kéroktani szemponthél nem lehet
olyan elvaltozasokat értékelni, amelyek a pemphigus szévédményeként jelen-
nek meg, vagy akar korral jaré elvaltozasok. Mas elvaltozasok varhaték a
pemphigus korai szakéban és az elhiz6do esetekben. Azok a terapiai befolya-
sok, amelyeket ma a pemphigus gyégyitasara felhasznalnak, maguk is el8-
idézhetnek a szervezetben olyan elvaltozasokat, amelyek mibenléte a kor-
szovettan mivelSjének fejtorést okoz. Maga a vizsgalati anyag nyerése is igen
nagy gondossagot igényel.

Sajat kiinduldsunk munkénkban annak az §sszefiiggésnek kovetése volt
szemiink el6tt, hogy a spinalis és cerebralis ganglionok és a b6r meghetegedése
a herpes zoster esetében kétségtelen. Tehat tgy indultunk el, hogy lehet-e az
emlitett ganglionokban olyan elvaltozas, ami bar mas tempéban és lokalizacio-
ban, szintén a b6r meghbetegedésével jar.

A zoster lényege, hogy a spinalis ganglionban gyulladas vagy egyéb
koéros elvaltozas kovetkeztében a megfeleld dermatomaban hdélyagos bér-
kiiités jelenik meg. A zosternek idiopathicus és symptomaticus alakja kiilon-
boztethetd meg. Bokay Janos (1924) budapesti gyermekgyogyasz professzor
allapitotta meg, hogy a zoster esetek egy része baranyhiml§ jarvanyok idején
fordul el8. Az ilyen eseteket filtralhaté virus okozza. A zoster masodik formaja
a symptomaticus zoster, ami a spinalis ganglionok sériilése, azokban vérzések,
toxikus allapotok, s6t a bels§ szervek meghetegedésére reflektorikus hatas
kovetkeztében jon létre.

A leggyakrabban a zoster a spinalis ganglionok megbetegedése. A zoster
cephalicus a fejen okoz bullosus kiiitést az agyidegek egyik vagy masik gang-
lionjanak megbetegedése kovetkeztében. A zosternek van mononeuritises és
polyneuritises alakja, eléfordul egyoldali vagy kétoldali zoster. Végiil ismere-
tes ennek a megbetegedésnek olyan formaja, amely a gerincvel§ lagyburkai-
nak vagy egyes idegeknek koriilirt helyére szoritkozik a bdr megbetegedése
nélkiil. Pemphigus esetekben a spinalis ganglionokban akut vagy chronicus
gyulladas jelei észlelheték. Erbsloh (1958) miincheni neuropathologus 1958-
ban azt irta, hogy az akut pemphigus esetek gondos neurohistologiai vizsgéla-
tarél adatok nem ismeretesek. O a pemphigus chronicus aetiologiajat még tisz-
tazatlannak tartotta.
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A kovetkezdkben egy 67 éves né heveny pemphigusara vonatkozé ada-
tokat ismertetem.1953. majus 9-én szallitottak be heveny bérkiiitéssel az Orvos-
tudomanyi Egyetem Bdrgyodgyaszati Klinikajara. Mar 1953. méajus 10-én, azaz
10 nap milva meghalt. Sok nyaki, hati és agyéki spinalis ganglionjat vizsgal-
tuk meg. Mindeniitt a kapillarisok nagyfoki kitaguldsa volt megallapithato
(6. abra). A vords vérsejtekkel zsifolasig telt ereken beliil leukocytak szaporod-
tak fel, de leukocytak a kapillarisokon kiviil is nagy szammal voltak (7. abra).
A ganglionok interstitialis kotdszovetében lymphocytak és plasmasejtek is
el6fordultak. A tag kapillarisok kérnyezetében a diucsejtek protoplasmaja
részben elfolyésodott (8. abra), mas dicsejtek erdsen felpuffadtak (9. abra),
vagy csak deformalt, degeneralt alakjaik voltak felismerheték. A hyperaemia
és oedema kovetkeztében a sejtekben nagy vacuolak keletkeztek (10. abra),
amelyek a sejt megmaradt magjat és pigmentjét vették koriil. Gyakran volt
észlelhetd, hogy a dicsejt kitagult tokjan beliil a sejtmag a tok belsé felszinén
lelapulva volt felismerhets. Mig ép allapotban a két8szovetes tokon beliil a
Lenhossék-féle amphicytak egy rétege és a satellita sejtek talalhatok. Ez a
rendezettség ilyen heveny gyulladas allapotdban teljesen megsziinik, s6t még
a sejtmag is tonkremegy és helyette csak némi chromatin héalézat talalhato
(11. abra). Ezekhez a jelenségekhez hasonlé elvaltozasok taldlhatok szaj-
pemphigus esetében a Gasser-diicokban. Lehetséges, hogy a bér pemphigusa
elGszor 1ép fel, és ahhoz csatlakozik a szaj pemphigusa, de az is el6fordul, hogy
a szaj megbetegedése az elsd és azt koveti a b6r meghetegedése.

Chronicus pemphigusban a spinalis ganglionokban a szivettani lelet
megviltozott. Ilyenkor a gyulladasos sejtek koziil a leukocytak eltilintek és
féleg mononuclearis sejtek talalhatok (12. és 13. abra). A ducsejtek pusztulasa
helyén a toksejtburjanzas jut el§térbe. A toksejtek a toporodott dicsejteket
tobb rétegben veszik koriil. A dicsejtek eltiinése utan a toksejtek mindinkabb
lelapulnak és a dicsejt helyén a nodule résiduelle marad vissza (14. abra).
Késébb a dicsejt helye beleolvad a kirnyezetbe. Esetleg a megvastagodott
kotdszoveti tok hyalinos atalakuldst szenved, mialtal az elpusztult dicsejt
helye hosszabb id utan is felismerhetd. Helyenkint az elpusztult dicsejtek
phagocyta sejtekben talalhaték. A kotGszovet felszaporodasit okozhatja
idiilt gyulladas is. Magunk a ducsejtek koriili kot6szovet felszaporodasat para-
vertebralis réntgenbesugarzas kovetkeztében is észleltiik. Az ACTH és Corti-
son therapias alkalmazasa el8tti korszakban a pemphigus réntgentherapiaja-
val is kisérleteztek. 1931-ben Fuhs és Konrad (1931) a pemphigus vulgaris és
dermatitis herpetiformis réntgentherapiajatél szamottevd javulasrél szamol-
tak be. Ezzel szemben a pemphigus foliaceus és vegetans rontgentherapidja
nem birt gyégyité hatassal.

Schreus (1926) hivatkozott arra, hogy az idegszovet rontgensugarakkal
szemben csekély érzékenységgel bir. Ennek ellenére azt talalta, hogy a nyak bal
oldalan végzett rontgenbesugarzas utan a 2. és 3. spinalis bérsegmentumaénak
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megfelelGen herpes zoster lépett fel. Mikor Schreus errél sz6l6 dolgozatanak
korrigalasat végezte, labjegyzékben megjegyezte, hogy 1926-ban F. M. Groe-
del a berlini rontgenkongresszuson szintén leszogezte, hogy a gerinrcoszlop
rontgenbesugarzasa utan herpes zoster keletkezhet.

A budapesti Orvostudomanyi Egyetem Bér- és Nemikoértani Klinikajan
Dr. Thoroczkay (1955) a pemphigusban rontgentherapiaval kisérletezett. A hati

gerincoszlopot 3

4, egyenkint 8—12 cm nagysagd mezfkre osztva végzett
rontgenbesugarzasokat alkalmazott 1/3 mm Cu + 1 mm Al sz{irén keresztiil.
A dézis 50—75—200 r-nek megfeleld sugirmennyiség volt. A besugarzas hatasa
az idegelemeken keresztiil kétségteleniil megnyilvanult. Ez a hatas tébbnyire
segmentalis provokalasban, részben a folyamat javulasiban mutatkozott.
A folyamat fellobbanasa, amirdl a besugarzasok utdn mas bérbetegségekkel
kapcsolatban is beszamolnak, az esetek legnagyobb részében az els besugarzas
utan 4—6 napon koévetkezett be. A fellobbanas abbél allott, hogy a besugar-
zott segmentumnak megfeleld dermatomaban hélyagos kiiités jelent meg.
Ennek lezajlasa kb. 10 napig tartott, majd az esetek tobbségében atmeneti
vagy tartés javulas, illetve tiinetmentesség kovetkezett be. A provokalé hatas
altalaban csak az elsG kezelési sorozat utan mutatkozott, és azt csak néhany
esetben valtotta ki a besugarzas masodik sorozata. Mind a provokalt tiinetek,
mind a gydgyulas lefolyasa bizonyos segmentalis jelleggel birt. Lokalizalt
pemphigus esetekben a fellobbanas csak az eredetileg beteg teriiletre szorit-
kozott. 37 dermatitis herpetiformis esethbdl 28 réntgenkezelése tébb honapig,
esetleg évekig tarté tiinetmentességet okozott. 66 rontgennel kezelt pemphigus
esetbdl 44 volt pemphigus vulgaris, 2 vegetans, 2 foliaceus, 3 seborrhoeés, 12
lokalizalt. 63 beteg koziil 40-ben kovetkezett be fellobbanas, 23 esethen provo-
kacié6 nem mutatkozott.

Barmennyire hangsilyozta Schreus, hogy az idegszovet rontgenbesugar-
zassal kapcsolatban kevéssé érzékeny, mégis fel kell tételezniink, hogy a para-
vertebralis réntgenbesugarzas kovetkeztében a spinalis ganglionok sériilése
kévetkezik be. Magunk olyan esetekben, amelyekben paravertebralis rontgen-
besugérzas tortént, a spinalis ganglionokban levd dicsejtek koril a toksejtek
felszaporodasat észleltiik (15., 16. és 17. abra). Hogy ennek létrejottében a die-
sejtek karosodasa vagy a toksejtekre kifejtett hatas elsGdleges, az még to-
vabbi vizsgalatra szorul. Egyéb kéros allapotokban, példaul spondylosisban
is alkalmaztak a paravertebralis rontgenbesugarzast. Hogy a toksejt burjan-
zasnak milyen kovetkezménye van az idegrendszerben, annak eldontése is
tovabbi vizsgalatok feladata. A tokvastagodas helyén a dicsejt koril bolak
fordulnak el§ (18. abra).

Nincs tisztazva az a kérdés sem, hogy vajjon a pemphigusban szenveddk
rontgenezése kovetkeztében keletkezett hélyagos bérkiiités a pemphigus fel-
langolasanak, vagy herpes zosternek felel meg.

A toksejtek kozt a tengelyfonal burjanzasa is bekovetkezik, annak oldal-
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agai keletkezhetnek, amelyek végiikon bunkésan megvastagodnak. A ducsej-
tek pusztulasa mellett a velGhiivelyes idegrostok is a pusztulés jeleit mutatjak.
Bielschowsky -— Gros-impregnaciéval a tengelyfonalak duzzadéasa, helyenkint
kanyargés lefutdsa vagy eltoredezése ismerhetd fel. Gyakori a Schwann-sejtek
felszaporodasa is.

Mig heveny gyulladasban tobb ganglion megbetegedése figyelhetd meg,
chronikus stadiumban kevesebb ganglionban taladlunk kéros jelenséget. A gang-
lionok nemes elemeinek pusztulisa a ganglion kotszovetének hegesedését
vonja maga utan és a szerkezetet egyhanguva teszi. Ezért a miltban sok vizs-
galé nem talalt a pemphigusban elhunytak spinalis ganglionaiban kéros el-
valtozast. Természetesen a heges atalakulas onmagaban is ingerhatast jelent.

Weed mar 1914-ben észlelte azokat a granulomakat, amelyek leginkabb
a gerincvel§ hatsé gyokeinek a spinalis ganglionnal valé talalkozasanal fordul-
nak el8. Verga (1927) gy gondolta, hogy a spinalis ganglionok cystainak kelet-
kezését a granulomak okozzak. Rexed és Wennstrom (1959) ugyanezen a véle-
ményen volt.

Sajatmagunk hasonlé granulomiakat pemphigus esetekben gyakran ész-
leltiink. Vizsgalataink kezdetén a granulomakra még nem forditottunk kells
figyelmet. Mig Verga, valamint Rexed és Wennstrom a spinalis ganglionok cys-
tait a granulomakkal hoztak vonatkozasba, addig magunk azt talaltuk, hogy
cystak el6fordulhatnak granulomak nélkil és vice versa.

A granulomak legjobban megtalalhaték, ha a hatsé nervus radicularis
és a spinalis ganglion talalkozasanak helyét vizsgaljuk harant metszetben (19.
abra). Jellemz§ a granulomakra kis erek felszaporodasa, amelyek fala hyalin-
t6l megvastagodott. Nagy szammal taldlhaték a granulomakban endothel,
vagy djabban meningothelnek nevezett sejtek (20. abra) és jellemzbek a con-
centrikus rétegezettségli psammoma testek, talalhaték benniik lymphocytak,
fibroblastok. A nervus radicularis és spinalis ganglion taldlkozasanak helyérél
(21. abra) a sarjadzas a spinalis ganglion allomanyéaba is beterjed (22. abra).
Lehetnek a granulomak olyan nagyok, hogy a spinalis ganglion nagy részét
elfoglaljak. El6fordulnak granulomak a ganglionban levd idegrostkétegek
kozt is, ilyenkor rostkotegek lefutasat kovetik (23. és 24. abra). Gyakran a
granulomanak a hatsé gyokkel semmiféle kapcsolata sines, hanem a ganglion-
ban kisebb granulomik szétszort gocok alakjaban talalhaték. A granulomak
szoveti szerkezetének atalakulasa is megfigyelhet§, mert benniikk hegesedés
jelei mutathaték ki.

A meningothel sejtek altalaban ovalisak, egy résziikk megnagyobbodik és
protoplasmajukban PAS festéssel feltiintethetd zarvany jelenik meg. Lehet ben-
niik t6bb kisebb sejtzarvany. A psammoma testek is PAS pozitiv festést adnak.
A zarvanyok nyilvan a psammoma testek fejlédése korai szakanak felelnek meg.

1902-ben Marburg irta le a spinalis ganglionok cystait. O 48 esetben vizs-
galta kiilsnb62z6 betegségekben elhaltak spinalis ganglionjait és 4 esetben tudott
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szabad szemmel lathaté borsényi-babnyi cystdkat kimutatni. Feltételezte,
hogy a spinalis ganglionok megbetegedése a bdr trophikus zavarat okozhatja.
Magunk 83 pemphigus esetben gyakran talaltunk a spinalis ganglionokban
tomlbket. Esetenkint 1—2 ganglionban fordultak témlék els, de nem volt
ritka ugyanazon esetben 8—9, st 13—14 t6ml§ sem. A tomlék legtobbszor
a spinalis ganglion medialis részén, a ganglion és a hatsé gyokideg talalkozasa-
nal helyezkedtek el. Eszlelheték tomlgk a ganglion belsejében is, de a legtobb-
szor tiszta folyadék tartalmuk vékony falukon attlinik. A témlé faldban a
ganglion 6sszenyomva és lelapulva taldlhaté. A falat f6ként a ganglion koté-
szoveti tokja képezi és mivel hambélése nincs, Verga szerint a képletek pseu-
docystaknak felelnek meg. A t6mld iiregén idegrostkotegek haladnak at, mi-
altal az tobb rekeszii lehet. A cysta iiregében a velShiivelyes idegrostok ella-
gyulhatnak, vagy megszakadhatnak és ennek kovetkeztében lipoid cseppek és
zsirszemcsés sejtek fordulhatnak el§. Az 6sszenyomott ducsejtekbdl a Nissl-
rogok eltlinnek, lehet, hogy a mag is elpusztul és csak pigment marad meg,
amit szatellita sejtek vesznek fel. Végsd fokon az elpusztult dicsejtek helyén
a toksejtek felszaporodasabél szarmazé sejthalmaz marad vissza. 83 pemphigus
esetiinkkel szemben 22 kiilonb6z6 kontroll esetben a spinalis ganglionokban
téoml6ket nem talaltunk.

Tarlov (1938) a sacralis ganglionok cystait irta le és megallapitotta, hogy
ezek ischiast és kiilonb6z§ caudo-sacralis syndromakat okoznak. Azok a cys-
tak, amelyeket & észlelt, nem kozlekedtek a cerebrospinalis folyadékkal.
Strully (1956) szerint viszont az ilyen képz§dmények nem cystak, hanem diver-
ticulumok, mert myelographia folyaman a kontraszt anyag ezeket a diverti-
culumokat kitslti és azok réontgenképen lathatéva valnak.

Magunk 2 esetben észleltiink pemphigus mellett vigynevezett Tarlov-
cystat. Kiilonésen egyik volt figyelemre mélté. 65 éves, pemphigusban szen-
vedd nd bal 2. sacralis ganglionjaban diényi toml8 tomld keletkezett (25. abra).
Ennek hatasara a 2. sacralis csigolya bal felében a toml§ nyomasa kiovetkezté-
ben jokora iireg jott létre (26. abra).

Egy masik 81 éves pemphigus vulgarisban szenvedd né jobb elsé sacra-
lis ganglionjaban mogyorényi t6mlé keletkezett, ezenkiviil tébb lumbalis és
sacralis ganglionban borsényi téml6k fordultak els. A cerebrospinalis folya-
dékkal a tomldk egyik esetben sem kozlekedtek.

A spinalis ganglionok cystait még Heine-Medin-kérban észleltiik, egy
neurofibromatosis esetben az osszes spinalis ganglionok cystas megbetegedése
volt megallapithatg.

S. Holt és P. 0. Yates (1966) 120 6reg ember cervicalis gerincoszlopat
vizsgalta meg és 36 esetben, vagyis a vizsgalt esetek egyharmadaban talaltak
ilyenkor cystat féleg az alsé cervicalis ganglionokban. Feltételezik, hogy ezek
a brachialis neuralgia létrejottében jelent8séggel birnak.

Mig a meningothel sejtek felszaporodasa a spinalis ganglionok granu-
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lomaiban és ezekben psammoma testek gyakran eléfordulnak, a gerincveld
burkain nagyobb kiterjedésli elmeszesedések ritkdbban észlelheték. Mar Cu-
shing és Weed 1915-ben tanulmanyozta az arachnoidea spinalis meszes és cson-
tos elvaltozasait. Herren (1939) kimutatta, hogy ilyen meszes plaque-ok tul-
nyomé része a gerincveld dorsalis felén fordul el§. Ilyen és hasonlé elvaltoza-
sok arachnoiditis calcificans és ossificans néven ismeretesek az irodalomban
[Slager (1960), Knoblich és Olsen (1966)].

Egy pemphigusban elhunyt 53 éves férfinek, kinek megbetegedése a szaj-
ban kezd8dott, boncolasa alkalméaval a gerincveld hatsé felszinén a 7. nyaki
segmentumtoél az agyéki duzzanat kozepéig mindkét oldalon meszes plaque-
okat talaltunk (27. és 28. abra). A plaque-ok lefelé nagyobbodtak, az agyéki
tajon atmérgjik 7—8 mm volt és vastagsaguk elérte a 2—3 mm-t. Az arach-
noidea belss felszinén helyezkedtek el és a gerincvels hatsé gydkeit koriilvették
(29. abra). Mindkét Gasser-duc pars compactajaban a dicsejtek kozt lym-
phocytakbdl és plasmasejtekbdl allé besztir6dés volt kimutathaté. A sinus gang-
lionban laza kotdszovet szaporodott fel. Vajon a gerincveld elvaltozasa fibrines
gyulladas elmeszesedésébdl, vagy méas médon keletkezett, nem doénthetd el.
Ezenkiviil a ganglionokban granulomak is voltak taldlhaték sok psammoma
testtel.

Anyagunkban két esetben észleltiik a gerincvel§ koriil a zsirszévet ko-
csonyas atalakulasat. Kurien (1969) és munkatarsai ijabban allapitottak meg,
hogy a pericardialis zsirszovet mobilisatiéja karos hatéast fejt ki a myocardi-
umra. Zsirmobilisatio idején szabad zsirsavak szabadulnak fel és feltehetéleg
ezek a diicsejtekre, valamint a gerincvel3gyokokre toxicus hatast fejthetnek ki.

Végiil egy 82 éves férfi pemphigus vulgarisban pusztult el. Boncolaskor
az aorta thoracalison atheromas fekélyeket és fali thrombusokat talaltunk.
Az aorta abdominalison tyiktojasnyi aneurysma volt (30. abra). Az agyéki
spinalis ganglionokban embélidk és a ducsejtek pusztulasa volt kimutathaté
(31. abra).

A spinalis ganglionokon athaladé idegrostok, valamint a ganglionokba
belép§ érzé rostok vel6hiivelye tobb helyen lebontas jeleit mutatja. Igen jel-
lemzd a tengelyfonalak elvaltozasa. Ez abbél all, hogy azok lefutasaban meg-
vastagodasok és elvékonyodasok talalhaték. Tébb helyen a tengelyfonalak
kanyargés lefutasdiak és folytonossaguk megszakad. Ezek a jelenségek fordul-
nak el6 a cystakban és azok szomszédsagaban is (32. abra).

A trophoneurosis

Trophikus hatas az idegeknek az a functiéja, hogy a beidegzett szovetek
normalis anyagcseréjét, vitalitasat fenntartjak és ha ez a functié zavart szen-
ved, a szoveteknek pathologias allapota, trophoneurosis kovetkezik be. Ilyen
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zavar kovetkezik be, ha az ideg 6sszefiiggése a beidegzett sziovettel megszakad.
Az idegtrophizmus koriilményei még kevéssé ismertek. Mindezek szerint az
idegtrophismus zavardban szerepe van a vasomotor functiénak.
tdegrendszer és a bdr kozti 6sszefiiggést targyalva megallapitotta, hogy a spi-
nalis idegek a b&rre trophicus hatéast gyakorolnak. Ugyanezt vallotta Pavlov
is. Samuel (1890) azt gondolta, hogy a trophicus idegek, amelyek ezt a hatast
kifejtik. Cassirer 1909-ben tagadta, hogy kiilén trophicus idegek lennének.
Szerinte a trophicus hatast az érzé és vasomotor idegek kozvetitik.

Bell (1811) és Magendie (1822) a mult szdzad elején allapitottak meg,
hogy a gerincveld mellsé gyékeiben mozgaté idegrostok haladnak, viszont a
hatsé gyokokben futnak az érzé idegrostok. Stricker (1876) allatkisérleteiben
azt talalta, hogy a gerincvel8 hatsé gyokeinek atvagasa utan a periferias csonk
elektromos ingerlése kovetkeztében azon a bérteriileten, amelyet az atvagott
gyok idegez be, hyperaemia kovetkezik be. Ezen megfigyelések alapjan Bay-
liss (1900) azt az elméletet formalta, hogy ugyanazokon az idegrostokon,
amelyek centripetalis médon az érz§ impulzusokat vezetik a gerincvel6hoz,
haladnak centrifugalisan a vasomotor impulzusok. Bayliss az ingeriilet ilyen
médon valé terjedését antidrom vezetésnek nevezte.

Kuré Ken (1929) és munkatarsai rdmutattak, hogy Bell és Magendie
torvénye nem tarthaté fenn, mivel a hatsé gerincvel6gydkokben nemesak érzd
idegrostok haladnak, hanem parasympathicus rostok is talalhaték, amelyek
a trophicus innervatiot kozvetitik. Foerster (1928) tisztazta, hogy a hatsé
gerincvel6gyskoknek a ganglionnal valé talalkozasa helyén valé atvagasa
utan az érzdpalya degeneratiéja kovetkezik be, viszont a vékony veljli, para-
sympathicus rostok megmaradnak, ezek kozvetitik a trophicus hatéast. Clara
(1953) és Scharf (1958) is hasonlé eredményhez jutott, vagyis hogy a gerincvels
hatsé gyokeiben haladé vékony veldji efferens idegrostok ttjan érvényesiil
a vasodilatator hatas.

A pemphigus idegrendszeri eredetének tanulméanyozéi altaldban kis
anyagot vizsgaltak. Ennek magyarazata, hogy a pemphigus annyira vissza-
taszité megbetegedés, hogy olyan kérdéssel, mint az idegrendszer allapota,
visszariadtak nagyobb autopsias anyag tanulméanyozasatél. Minthogy a beteg-
ség kéroktana ismeretlen volt, az is kozrejatszott az idegenkedésben, ami ezzel
a betegséggel szemben megnyilvanult. A tapasztalat az, hogy a pemphigus
egyik emberrsl a masikra nem ragad. Pemphigusban szenved6ktél egyéb mas
bérbetegségben szenvedd, ugyanazon kérteremben fekvs betegek ezt a beteg-
séget sohasem kapjak meg.

A trophicus idegfunctié megallapitasa f6leg klinikai megfigyelés alapjan
volt lehetséges. Jelenti ez a szovetek életképességének megtartasat. Ezen a
téren bizonyos ingeranyagok, mint az acetylcholin jatszik kézre. Az idegtro-
phismusban beéll6 zavar felléphet elgondolasunk szerint a terminalis reticulum
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teriiletén, idegvégz8désekben, synapsisokban, gerincvel8ben, spinalis ganglio-
nokban, valamint a koézponti idegrendszer vegetativ centrumaiban, tovabba
idegpalyakban.

Régebben a gyomorfekély pathogenesisével foglalkoztunk. Kisérleti
allatokon és emberi anyagon megallapithatjuk, hogy agylaesiék kovetkezté-
ben gyomorfekély keletkezhet és az ily mdédon megnyilvanulé ingerhatast
a nervus vagus vezeti a gyomorba. A spinalis ganglionok és hatsé gyokok
laesiéi esetén is keletkeznek trophicus zavarok. Megitélésiink szerint a pemphi-
gus aetiologiaja nem egységes, inkabb a lokalizatié bir jelentGséggel.

A trophoneurosisok korébe tartozik a Raynaud-kér vagy gangraena sym-
metrica, a tabesben eloforduls mal perforant du pied, syringomyelia, spina bifida,
vagy a periferids idegek sériilése, megbetegedése kiovetkeztében elofordulé gangraena,
amilyen a leprdasok végtaggangraendja, vagy multiplex neuroticus gangraena.
A Gasser-duc laesiéja kovetkeztében keratitis neuroparalytica, vagy az ala nasi
és az orr nydlkahdrtydjanak trophicus fekélye johet létre.

Arra a kérdésre, hogy a pemphigus keletkezésében az idegrendszer kéros
elvaltozasanak van-e szerepe, hatarozottan igennel valaszolhatunk.

Guitmann (1933) gy nvilatkozott, hogy az idegrendszer szerepe a pem-
phigus létrejottében épp gy megalapozott, mint a zosterben.

John (1943) szerint a b6r minden alkatrésze finom protoplasmaticus ideg-
rendszerrel bir, nem lehet olyan sejtfunctié, ami ne allna idegrendszeri szaba-
lyozas alatt. Természetesen a terminalis reticulum szabalyozé hatasa mellett
a magasabb rendi idegcentrumok is kozrejatszanak ebben a szabalyozasban.

Feyrter (1951) bork&sav-thionin festésével nemcsak durva idegek, ha-
nem a terminalis reticulumnak intercalaris elemeivel egyiitt valo feltiinteté-
sére szolgalé eljarast alkalmazott.

Wiedmann (1950) azt talalta, hogy Coronini, ultrahanggal intenzivebbé
tett eziistozési eljarasaval a b6r stratum papillare rétegében olyan sejtek talal-
hatok, amelyek dentritjei a stratum germinativumba nyilnak. Ezen sejtek
egy része barna szemcsékkel telt, mas részében vacuolak mutathaték ki. Eze-
ket a sejteket Wiedmann a b6r Langerhans-sejtjeivel, Masson vilagos sejtjeivel
és Sunder—Plassmann nh (neurohormonalis) sejtjeivel hasonlitotta o6ssze.
Nadl (1951) Feyrter borkdsav-thionin festésével a stratum papillaréban chro-
motrop és chromophob sejteket kiilonitett el. A chromotrop sejtekben barna
szemcsék taldlhatok, amelyek a nyilvanyaikban is kivethetdk, de ezekben a
sejtekben mas anyag, igy pigment, nem fordul elé.

Nodl (1953) az emberi bérben érzd és trophicus sejtsystemat kiilonitett el.
A borkdsav-thionin médszerrel az epidermis basalis rétegében ismerte fel a
barna granulumokkal biré erythrochrom Langerhans-sejteket, amelyeket
Ferreira-Marques (1951) nydlvanyaikkal a fajdalomérzés receptorainak tart
és systema sensitivum intra-epidermicumnak nevezett. A vacuolakat tartal-
maz6 sejtek a trophicus systema elemei.
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John (1939) bizonyos sejtekrdl, amelyeket az emberi epidermisben fel-
ismert, azt gondolta, hogy azok a neurohormonalis functié szolgalataban alla-
nak, ezeket stalagmocytaknak nevezte.

Az ismertetett sejtek a terminalis reticulummal valé szoros kapesolatuk
alapjan fontos functiot fejtenek ki.

Azt a kérdést is Feyrter vetette fel, hogy a terminalis reticulum elvalto-
zésai jelentGséggel birnak-e az egyes bdrbetegségek létrejottében.

Szodoray (1959) Nagy Janos supravitalis methylenkék festését alkal-
mazva munkatéarsaival vizsgéalta a psoriasis papulakban a terminalis reticu-
lumot. Az idegelemek festék felvételében a kontrollokkal szemben bizonyos
valtozasokat észlelt. Ez ekzemas bérben is megtalalhaté volt. Hogy az észlelt
elvaltozas elsGdleges, vagy a gyulladas kévetkezménye, azt tovabbi vizsgalatok
vannak hivatva eldonteni.

Osszefoglalis

A pemphigusnak, ennek a silyos bérbetegségnek kéroktana sok farad-
sdgos kutatds utan sem tekinthetd tisztazottnak. Bakteriolégiai, virolégiai,
endokrinolégiai, az anyagcserére vonatkozé és immunolégiai vizsgalatok
ellenére ma is sokan vigy nyilatkoznak, hogy kéroktana ismeretlen. Bar az ideg-
rendszer szerepére vonatkozé tanulmanyok is folytak, ezek csak kevés vizsga-
lati anyagra szoritkoztak. Nyilvanvalé volt, hogy az idegrendszer szerepe csak
nagy anyag vizsgalata alapjan itélhetd meg.

A Budapesti Orvostudomanyi Egyetem Bér- és Nemikortani Klinik4jan,
valamint a Févarosi Istvan kérhazban 83 pemphigusban elhalt ember ideg-
rendszerének az Orvostudomanyi Egyetem I. sz. Kérbonctani Intézetében tor-
tént vizsgalata azt mutatta, hogy a spinalis ganglionokban és Gasser-diicokban
silyos elvaltozasok talalhaték, lasd Balé és Foéldvari (1952, 1972). Heveny
pemphigus esetekben a ganglionok allomanyaban nagyfokd hyperaemia és
oedema mellett leukocytas besziirdés és az idegsejtek pusztulasa észlelhetd.
Chronikus pemphigusban a leukocytak eltéinnek és ehelyett mononuclearis
sejtekbdl allé infiltratié talalhaté, tovabba a dudcsejtek tokjabél és a satellita
sejtekbdl allé proliferatié kovetkezik be.

Masik elvaltozas csekélyebb gyulladasos jelenség mellett endothel,
illetve meningothel sejtekbél all6 granuloméak keletkezése, ami a gerincvel§
hatsé gyokidegei koriil vagy magukban a ganglionokban mutatkozik. Ezek
a granulomak hasonlitanak azokhoz a granulomakhoz, amelyeket Richter (1935)
tobb kozleményben ismertetett és amelyeket 8§ mint syphilises granulomakat
a tabessel oki 6sszefiiggéshe hozott. Sajat eseteinkben az alapbetegség pemphi-
gus volt és tabesre utalé jelenségek nem fordultak el8. Syphilisre vonatkozé
adatok sem meriiltek fel. fgy a granulomakat a pemphigussal kell vonatko-
zasba hoznunk. Ugy gondoljuk, hogy Richter megallapitasai reviziéra szorul-
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nak. Hasonl6é granulomakat talalt Veith 1949-ben diphterias polyneuritishen
és egyéb fertdz6 betegségek kovetkeztében olyankor, amikor a syphilis szerepe
kizarhaté volt. A spinalis ganglionokban gyakori cystakat tobben a granulo-
makkal hoztak vonatkozasba. Magunk még multiplex neuroticus gangraena-
ban szenved$ 47 éves né spinalis ganglionjaiban talaltunk hasonlé granulo-
makat. Emlitésre mélt6, hogy boncoliaskor tuboovarialis tomlét talaltunk.

A gerincvel granulomaiban nagy szammal talalhaték psammoma testek,
de a gerincveld hatsé felszinén eléfordulnak olyan meszes plaque-ok, amelyek
az arachnoidea bels§ felszinén iilnek és a hatsé gyokoket koriilveszik. Ez a
jelenség ritkasagszamba megy. A meszes plaque-okkal egyiitt a ganglionok-
ban granulomik is el6fordulnak sok psammoma testtel. Eldontésre var az a
kérdés, hogy az arachnoiditis calcificans néven ismert megbetegedés el6fordul-e
maskor is pemphigussal egyiitt, vagy észlelésiink csak a véletlen talalkozasa.

Azokban a pemphigus esetekben, amelyek paravertebralis rontgenbe-
sugarzasban részesiiltek, a spinalis ganglionokbeli dicsejtek tokjanak nagy-
fokd megvastagodasat észleltiik. Ezen beliill az idegsejtek zsugorodtak és el-
pusztultak.

A ganglionokban futé idegrostkotegek degeneratiéja gyakran volt ész-
lelhet8, benniik a tengelyfonal tobb helyen erdsen megduzzadt, kanyargdssa
valt, vagy eltoredezett.

Talaltunk két olyan pemphigus esetet, amelyben a ganglionok periferias.
részében lev6 zsirszovet kocsonyas atalakulast szenvedett. Vannak adatok
arra vonatkozéan, hogy a pericardium zsirszévetének kocsonyas atalakulasa,
ami zsirmobilisatié6 kovetkezménye és feltehets, hogy az igy felszabadulé
szabad zsirsavak a szivizomzatra kéaros hatast fejtenek ki. Ugyanez a hatas
zsirmobilisatié esetén a gerincveldre és ideggydkiokre nézve is megnyilvanulhat.

Azon leletek alapjan, amelyeket a spinalis ganglionok vizsgélata alapjan
nyertink, a pemphigust éppiigy, mint a herpes zostert a trophoneurosisok
korébe sorolhatjuk.

A trophoneurosisok soraban kiemelend8 a Thévenard-syndroma (1942).
0 I’acropathie ulcero-mutilante familiale elnevezést hasznalta ennek a meg-
betegedésnek elnevezésére. Ez egy ritka, a pubertas idején vagy roviddel
azutan fellépé atorokl6dd korforma. Jellemzd, hogy az alsé végtagokon nem
gyogyulo fekélyek keletkeznek, amihez a labkozép- és labujjcsontokban os-
teolysis tarsul. Denny-Brown (1951) érdeme, hogy megallapitotta ebben a be-
tegségben a spinalis ganglionok els6dleges meghetegedését. Ezaltal valt is-
meretessé a spinalis ganglionoknak polyganglionalis atérokl6d6 megbetegedése.
1949-ban mar Jughenn, Kriicke és Wadulla (1949) is foglalkozott ezzel a kér-
déssel.

Van Bogaert (1957) is tanulmanyozta ezt a megbetegedést, ami a vég-
tagokon a spinalis ganglionok, spinalis gydkidegek és bizonyos mértékben a
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spinalis idegek koros elvaltozasa kivetkeztében jon létre. Dyck és munkatarsai
(1965) a Mayo-klinikan figyelemmel kisérték a betegség jelenségeit egy virginiai
csalad 22 leszarmazottjan. A folyamat sensoros neuropathiaval jar és auto-
somalis dominans typus szerint 6roklédik. A hasonlé megbetegedések egyes
esetei lumbalis syringomyelidnak felelnek meg.

Az a tény, hogy a spinalis ganglionoknak van olyan atérokl6dé meg-

betegedése, ami trophicus zavarokkal jar, megerdsiti azt az elméletet, amely
szerint a spinalis ganglionok nem 6rokl6dé meghetegedése is trophicus zavaro-

kat okozhat.
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