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A Debreceni Orvostudomdnyi Egyetem Bér- és Nemikdrtani klinikdjdnak kozleménye
Igazgaté : Szodoray Lajos dr. egyetemi tandr

A pemphigus és a mellékvesekéreg
CSOKA 1. dr., VADASZ E. dr,, G-né DEBRECZENI M.

Midta a mellékvesekéreg szerepe és fontossiga a szervezet egésze és egyes
betegségek szempontjabdl ismertté valt, és miéta a pemphigus kezelésében
az ACTH-cortison-therapia sikeres volta bebizonyosodott, a pemphigus-
kutatds egyik feladata a betegséggel kapcesolatos kéregelvaltozdsok meg-
ismerése lett.

Az eddig kozolt ilyen iranyt adatok egy része morphologiai jellegii el-
valtozdsokra vonatkozik (3, 4, 6, 10, 13—17, 19—22, 28, 30—32). Ezek alap-
jan tudjuk, hogy pemphigusban elhalt betegek mellékvesekérge gyakran
mutat kisebb-nagyobb mérték{i, néha egészen stlyos elvaltozasokat. Atrophia,
acut interstitialis gyulladds, szerkezeti desorganisatio, gécos degeneratio,
kisebb vérzések, necrosis, kéregapoplexia, teljes elhalds, kezdd8d§ fibrosis,
hegesedés, esetleg regenerativ jellegli nodularis burjanzas taldlhaté a kiilon-
b6z6 szerz6k adatai szerint. A felsorolt, meglehet@sen durva morphologiai és
histomorophologiai elvéltozdsok mellett kevés adatunk van a mellékvese-
kéreg finomabb szerkezeti eltéréseir6l. Balbi (3) emliti kézleményében, hogy
a kéreg egyes teriiletein a secretio hidnyzik, Goldzieher (20, 21) lipoidesokke-
nést figyelt meg, egyetemiink kdérbonctani intézetének és klinikdnknak
egyiittes kozleménye (29) viszont mar histochemiai jellegli, fehérjékre, lipoi-
dokra és polysaccharidokra, valamint néhiny enzym viselkedésére vonatkozo
megfigyeléseket is ismertet, makroszkdpos és histomorophologiai elvaltozasok
mellett.

A kéreg 17-ketosteroid (17-ks) -liritésben megnyilvanuld functidjdt szintén
tobben vizsgaltdk (1, 2, 5, 7, 8, 11, 12, 18, 24—27, 33). A kozolt adatok egy
része a kéregmiikodés csokkenését bizonyitja, f6ként a betegség végstadiuma-
ban, azonban néhdny kézlemény arra mutat, hogy nem lehet minden betegnél
egyértelm@ kéregmiikédés-csokkenést tapasztalni. Leghatirozottabban sajit
vizsgélataink (8) mutatjik, hogy a 17-ks-kivilasztds nem mindig csokken,
néha fokozott és az ACTH stimuldlé hatdsdra is néha normélisan, esetleg
fokozott mértékben reagalhat a mellékvesekéreg.
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A mineralocorticoid hatasa aldosteron-iirités meghatirozasit pemphigusos
betegeken eddig csak mi (9) végeztiik. A nyert eredmények érdekes mddon
kiillonboznek a 17-ks-lirités viszonyaitol. Mig az utébbi valtozé, gyakran
alacsony, egyes esetekben normalis vagy annil magasabb, az aldosteron
meghatdrozdsok meglehetdsen egyenletes, a nomrdlis felsé hatdra kéril mozgd
értékeket adtak kezelés nélkiili, vagy prednisolon-kezelésben részesiilt, jo
allapotban levd pemphigusos betegeken.

A kéregmiikodésre jellemzs, sé-vizhaztartdsban mutatkozd eltéréseket
legalaposabban Talbott és misai (30) tanulményoztik. A teljes vér oxygen-
kapacitésat, a sejttérfogatot, a reserv-alkalit, Na, K, Ca, bicarbonat, chlorid,
phosphat, fehérje, restnitrogen mennyiségét vizsgaltak biztosan pemphigusos
betegeken, a betegség lefolyasit kovetve, tobb izben, javulé, rosszabbodé
fazisokban, és eredményeiket a kéregmiikodésre jellemzd élettani adatok
alapjan tgy értékelhetjilk, hogy a betegség rosszabbodasa a kéregfunctio
csokkenésével, javuldsa pedig annak fokozdédasival jart egyiitt. Nagy értéke
ennek a kozleménynek még az is, hogy biztosan pemphigusos betegeken és a
steroid aera el6tt késziilt, igy az ACTH-cortison-therapia az eredményeket
nem befolydsolta. Ezt a publikdciét Lever és Talbott (23) mésik, hasonlé
jellegli munkéja kovette 1944-ben. A késGbbiekben Cohen és misar (7) végeztek
még biztosan pemphigusos betegeken viz és sé anyageserezavarra vonatkozo
vizsgdlatokat. A sd-toleranciatest nem specifikusan, a kontrollokhoz viszo-
nyitva valamelyest csokkent kéregmiikodést mutatott, a Robinson—Power—
Kepler-test 10 pemphigusos koziil 8-nal negativ, 2-nél erfsen positiv volt.
Dubovij (12), aki szintén biztosan pemphigusos betegeket vizsgalt, a serum-Na
csbkkenését és a K emelkedését észlelte. A szamos kordbbi kozlemény adatait,
bar ezek irdnyitottak a figyelmet erre a témara, szdndékosan nem vessziik
figyelembe, mivel a legtobb esetben nem pemphigusos, hanem pemphigoidban
szenved§ betegeken végezték a vizsgalatokat.

Az sszegy(ijtott és felsorolt kiilonbozd jellegli vizsgélati adatok kozott
szamos, egymdasnak ellentmondét talalunk. Mig egyes szerz6k igen hatdrozott
functiocstkkenésrél szaimolnak be, addig mésok normélis értékeket is talaltak,
s6t sajat vizsgilataink hyperfunctiét is ki tudtak mutatni. Ugy véljik, hogy
a vizsgdlati adatok kozotti ellentmonddsok okai az adatok és betegleirdsok
részletesebb, egylittes elemzése Utjan felismerheték. Ebhez az elemzéshez
a kulesot Talbott és misainak (30) kozleménye adja meg. Ok a s6 és vizanyag-
cserére ]ellemzo adatokat vizsgdlva nem egyontet(i, hanem valtozé értékeket
kaptak egy és ugyanazon beteg esetében is, hosszabb megfigyelési id§ alatt.
Az értékeknek ez a vdltozdsa a belegséy alakuldsdval, javuldsdval ill. rosszabbo-
ddsdval figgott 6ssze, mégpedig oly moédon, hogy javulaskor a kéregfunctio
fokozédott, a betegség rosszabboddsakor pedig csokkent. Ugy gondoljulk,
joggal altaldnosithatjuk a mellékvesekéregnek ezt a functioingadozisit a
pemphigusos betegekkel kapcsolatban. Ennek megfeleléen szemlélve az egy-
mésnak ellentmondé adatokat, nagyon valészintinek latszik, hogy azok a szer-
z8k, akik a pemphigusos kéregfunctiot egyes betegnél csokkentnek taldltak,
a betegség elgrehaladott stadiuméban, kiterjedt tiineteket mutaté betegeken
végezték vizsgilataikat — Nazzaro és Valenti (25) ki is hangstlyozzik, hogy
a csokkenés kiilonosen a végstidiumban kifejezett —, azok pedig, akik nem
észleltek ilyen egyértelmii csokkenést, a betegség egyéb stidiumaban tanul-
ményoztdk a kéregmiikodést. Nekiink két, egészen jo allapotban levé, alig
tiinetes, nem kezelt betegen sikeriilt megfigyelni a 17-ks- és aldosteron-iiritési
viszonyokat, és az adatok hatdrozottan fokozott kéregaktivitdst mutattak.
Cohen és misai (7), akik igen mérsékelten csokkent Atlagértékeket észleltek
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mind a 17-ks-liritésben, mind a sé-vizanyagcsere jellemzd&it illetden, szintén
friss, alig tiinetes betegeket vizsgaltak. Dostrowsky és Sulman (11), akik
ugyananndl a betegnél kiilonbozs, alacsony és magas értékeket taldltak,
valészintileg a betegség elérehaladottabb szakdban, a folyamat spontdn inga-
dozésa miatt kaptak eltérd értékeket. Nagymértékidi csckkenést a betegség
végstadiumédban észlelt Nazzaro és Valenti (25).

Az Gsszegytijtott, részben ellentmondd adatok mozaikjait egyméas mellé
téve tehat osszefiiggd, egységes képet nyeriink. Ugy gondoljuk, joggal fel-
tételezhetjiik, hogy a kéregmiikddés a betegség folyaman viltozik. A leg-
kezdetibb szakban, rovid idére, hyperfunctiét tapasztalhatunk, ha alkalmas
id6ben végezziik a vizsgilatot, a betegség el@rehaladdsival parhuzamosan
romlik a kéregmiikddés, a hyperfunctio csokken, normdlis vagy kissé sub-
normalis értékeket kapunk, majd egyre kifejezettebbé valik a csokkenés,
de a betegség esetleges spontan javulasaitdl befolydsolva emelkedhet, végiil,
a legstlyosabb szakban minimdlissd valik.

Hangsulyozni kivanjuk, hogy a kéregmiikddésrél rajzolt osszefiiggd kép
feltételezés, de nem objektiv adatok nélkiil. Bizonyitékait az irodalomban
talalhat6 adatok alkotjik, melyeket mintegy rdaggattunk arra a vizra, amit
Talbott és misainak (30), igen részletes kozleménye képezett. Absolut bizonyiték
természetesen az lenne, hogy pemphigusos betegeket a betegség legkezdetibb
szakatél nyomonkovethetnénk a megfeleld vizsgilomoédszerek segitségével,
egészen a legstlyosabb allapot kialakuldsdig. Ez azonban természetesen tobb
okbdl lehetetlen. Ily mdédon feladatunk az idevonatkozé adatok Osszegytijtése
lehet, abban a reményben, hogy a bévebb dokumentdcié jelenlegi feltétele-
zésiinket meg fogja erdsiteni.

Osszefoglalas

Szerzik Gsszefoglaljak a pemphigusos betegek morphologiai és functionalis
mellékvesekéreg-elvaltozdsaira vonatkozé irodalmat, majd ismertetik tobb
adattal alatdmasztott feltételezésiiket, mely szerint a pemphigus betegség
lefolyésa sordn a kéregmiikiodés a betegséy silyossdgdval pdrhuzamosan vdltozik.
A kezdeti szalkban mérsékelt hyperfunctio észlelhetd, a progressziét miikodés-
csokkenés kiséri, fokozatosan kifejlédik a hypofunctiés, a betegség remissidja-
kor még javuld allapot, végiil a kéregmiikodés minimalissd valik.
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IO-p. Hoxka—a-p. Bapgac: Iengpueyc u xopa HadnoueaHurxos.

ABTOPBI CCYMMHUPVIOT JUTEPATYPY, CBSISAHHVIO ¢ MOPGOJSIOTHYECKHUMH U (VHKIMO-
HaJIbHBIMA HU3MEHeHUSIMH KODBbI HaJMOYeUYHHUKOB V OOJBHBIX HMeHQUIYCoM, a MOTOM Hu3ja-
raiT MOAYEPKHVTOE PSIAOM JAaHHBIX IPEINOJI0YKeHHe, 10 KOTOPOMY npu MmedeHuu neH-
Pueyca PyHKyusL Kopel UIMeHAMC NAPALLeNLHO C MAYcecbmio 3a60ae¢anus. B HauanbHOK
cTaziuy HaOJI0faeTcs yMepeHHasl TMNeP(VHKIUHUS, MPOTPecCHsi COMPOBOIKIAETCS YMEHb-
meHuem AeHcTBUSI, MOCTEIIeHHO pAa3BMBAeTCsl TUIOQVHKIMOHHOE, IPH DPEMHUCCHH emeé
ViivYLIaloiiee COCTOsIHHE, & HAKOHEeLl (PVHKIUSI KOPBI CTAHOBUTCSI MUHMUMAJIbHOM.

Csoéka et Vadasz ete.: Le pemphigus et le cortex surrénal.

Les auteurs résument la littérature se rapportant aux altérations du cortex
surrénal morphologiques et fonctionnelles des malades de pemphigus, ensuite font
connaitre leur hypotheése soutenue par plusieurs données, selon lesquelles, pendant
le décours de la maladie de pemphigus, le fonctionnement du cortex swrrénal s’altére
parallélement a la gravité de la maladie. Dans le stade initial, on peut observer une hyper-
fonction modérée, la progression est accompagnée d’une diminution fonctionnelle,
il se développe graduellement un état hypofonctionnel qui peut s’améliorer encore lors
de la rémission de 'affection, & la fin le fonctionnement du cortex devient minime.

Dr. Csoka und Dr. E. Vadédsz geb. M. Debreczeni: Pemphigus
und Nebennierenrinde.

Verfasser schildern die auf die morphologischen und funktionellen Verénderungen
der Nebennierende von Pemphiguskranken sich beziehende Litteratur und ihre eigene
Hypothese, nach welcher die Hautsymptome von Pemphiguskranken nach Schwere
der Nebennierenrindelaesion sich richten. Im Anfang ist eine Hyperfunktion festzu-
stellen, wiahrend der Progression eine Verminderung, die von einer progredienten
Hypquﬁnktion verfolgt wird. Wiahrend der Remissionen ist noch eine Besserung
moglich.

KULFOLDI ESEMENYEK

Kongresszus

A Deutsche Gesellschaft fiir die Asthetische Medizin 1964. V. 28—30-ig Regens-
burgban tartja IX. kongresszusdt ; az elnéki tisztet Prof. Dr. 0. Fr. Funk tolti be.

Jubilenmok

Prof. Dr. A. Marchionini 65. sziletésnapjat 1964. I. 12-én tnnepelték Minchen-
ben, ahol mér a XIII. internationalis dermatolégiai kongresszus el§késziiletei folynak.
Marchionint professzort vdlasztottdk az Association Mondiale de Culture alelndkének.

Prof. Dr. W. N. Goldsmith a londoni University College Hospital emeritdlt derma-
tolégusa 70 éves jubileumdt iinnepli.
Elhalalozas

Prof. Dr. Charles Du Bois a genfi bérklinika nyugalmazott igazgatéja elhunyt.
Pastinszky I.



