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Ebben a munkdban rendkiviil ritka és kiils-
niis betegség keletkezésével foglalkozunk: ez a
rohamokban jelentkezd éjjeli haemoglobin-vizelés,
amely - idilt * haemolytlicus anaemidhoz vezet.
A korképet Marchiafava €és Nazari' ismerte fel
1g11-ben és azéta a vildgirodalomban 4g eset
szerepel, Miénk az 50-ik és Magyarorszdgon a
mésodik. Az elsd esetet hazdnkban Iglawer és
Frenveisz® ismertette. Bavia €s Gordg® kordbbi,
1g2g-bél szdrmazd esetét, bar a tinetcsoport
eléggé typusos volt, nem tarthatjuk egészen
bizonyosan Marchiafava-féle anaemidnak, mert
csbkkent csontvelomiikddést taldliak a viros-
vértestképzés szempontjabol. Leleteink hozzd-
jJarulnak - e ritka kérfolyamat pathogenesisének
megismeréséhez és az eddig gyogyithatatlan beteg-
ség 1 therapids lehetdségére is utalnak.

Kitnikat adatok

oo M M. 32 éves kereskeddsegéd, szerb szdrmazast
wrii, Felvétel 1944, VIL 6-dn. Elmonrdja, hogy 1943
{ebfuélléban hadifogolyként a hamburgi kikdtdben
dolgozott, Allanddan faradtnak, gyengének érezte magat,
munkaiit nem tudta rendesen elvégezni, Ekkor hérhdzba
kertilt, ahol a magival hozott orvosi bizonyitvany
szerint méjelégtelenséggel szOvOdStt stlyos anaemia
perulciogdt Allapitottak meg. Késébb dllapota a majkeze-
lés ellenére sulyosbodott. Mérciusban az egyik napon
délutan kirizta a hideg, talin megfizott., Hidegrazas

utdn szeme és bére megsdrgult, vizelete pedig megsdté-

tedett. PAr nap mulva ezek a kellernetlenségek elmiiltak,
vizelete kivildgosodott, azomban ezutdn kb. minden
3—4 hétben megismétiddtek a 1o0hamok. Utoljara
harom hete volt hidegrazasa. Végiil szeme €s bire
dllanddan sérga drnyalatt maradt, Megeldzd betegségekre
nem emlékszik, cgaladi anammnesishen nincs emlitésre
méltd, :

. Status : az arc szine éppen olyan, mint az Addison—
Biermer typust vérszegénységhen szenveddké, A sclerdk

kisgt sdvgisan elszinezddtek. Humter-nyelv hidnyzik.
A szivtompulat balra mAasfél hardntujjal nagyobb.
A szivestcslokss széttertilt €s emeld jellegli, A cstcson
és az art. pulm. felett gystolés zérej. Pulm. II, hangja
ékeltebb az aorta II. hangjdndl. Maj nem tapinthatd.
Lép: tompulat hatdrai VII-XI bordd, alafelé mély
Iégvételkor egy harintnjjal meghaladja a bordalvet.
Idegrendszer rendben.

Labovatoviumi leletek : vizelet szalmasirga szind,
savi, fajstilya 1012, fehérje erds op., geny §, cukor Q,
urobilinogen felszap., bilirubin W. Uledékben elvétve
vérdsvériestek. Vvt. szam g70.000, hgl. 25%, 1. i. 1-28,
fv. szdm 1500. Seg. 27%, Ly. 68%, Mo. 5%. Anisocy-
tosis €s poikilocytosis. Normoblast 49%. Reticulocyta
4%. A vordsvértestek atlagos 4tmérdje 8:8 . (Pijper-iéle
késziilékkel mérve), Thrombocytagzédm - 50.000, Vvt
gitllyedés 100150 : 87 mm I 6ra alatt. Vvt, resistentia
0-48--0-32, Serumbilirubin 6 mgrY%,, direct. Szakaszos
prébareggeli: max. savérték masiél éra mulva 215,
3% mg histamin wtdn 30—44. Duodenalis szonddzés:
pleiochrom epe, B epében 1.2 fvs. Galactose préba
per os meg. Takata r. neg, Maradék nitrogen 33 mgr%.
Melikas 1tg.: sziv jobbra és balra egy ujjal nagyobb,
mitralis config. Gyomor rtg.: felszaporodott éhgyomri
bennék, duzzadtabb reddk. Weber 1. a székletben neg.
Alapanyagesere - 22%. Wassermann 1, a vérben neg.
Kigs v, neg. és Kahn r. neg. B vércsoport.,

A diagnosis biztostidsa. A felsorolt klinikal
leletek valamely chronikus haemolyticus anae-
midra utaltak, bar nem egészen értettiitk aserum-
bilirubin reactio direkt woltat. Az icterus fami-
laris lehet8ségét a gdmbsejtek hidnya és a norma-
lis vvt. resistentia eleve kizdrta. A beteg szine,
a stlyos hyperchrom macrocytas anaemia, a meg-
nagyobbodott 1ép, a pleiochrom epe és a vizeletben
felszaporodott urobilinogen leginkdbb Addisos—
Biermer anaemidra emlékeztetett, Hidnyzott azon-
ban a Hunter-féle nyelv, az ovalocytosis, de még
meglepdbb volt az achlothydria hidnya, Ideg-
rendszeri tiineteket sem taldltunk,
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Mmckv'afaw féle anaemidra akkor terel
a gyand, amikor 460 ccm vért fran
mire sdlyos haemoglobin- Vueiéqeltn‘m et 400 C
14z kiséretében; bar semmiféle technikai
nem kvettiink el Iqmer»ﬂ‘ es ugya anis az irodajom-
hol (Schally,t Ham,® Hegglin &5 Maiéys) hogy a
M’amhm/‘ava féletiinet csoportra jellems § a kifogds-
talan vérdtdmlesztést y@vet 4 stlyos haemoglobin-
vizelés, A gyantiigazoldsdra hdvom it kindlkorzolt :

I. A csontvell csapolds,

2. Az éjjell és nappﬁh vizelet rendszeres
me gfigyextse :
. A megalvadt vér

haemolysalo hajlamédnak

ottuk, hogy a ster-
petkhvel pur\c”“atu*n nem EeL ‘i I eg anaernia perni-
ciosdnak, mert norrnoblastos typust a
E mellett a fokozott {»13:&1 0posi is
koztak : boven kaptunk

- vérképzés.
jdez mutat-
csontveld C’p . Bok volt
a reticulocyta, A kenetben sok éreilen erythro-
blast 1atszott, amelyek fészkekben he’ye; Lkedtek
el. A sejtek zomét (Gbbé-kevéshbbé érett normo-
blastok tették ki

A vizeletvizsgalat azt mutatts, hogy nem
minden nap ugyan, azenban bizonyos napcken
az éijeli, lletve regguz vizelet feltiinéen <iét és
haemoglebin tartalmt (Weber 1. pmlh 7y, mig
a nappall vizelet mmdﬁg vildgos szinll, Két hét
alatt hatszor mutatkozott az éjjeli haemoglobin-
uria. '

zzel a  kérdés eldolt,
megalvaﬂdg vér haem

1, hogy ennek az xg
l aneg diagnosztikus ériéké
Hegglin és “Masers gy vélik, hegy a

a Mmc]zzc"fam e
Olyan méden jartunk
el, hogy beteglinktdl szdraz tiivel teljesen kisz4-
IhOLt Wassermamn csobe vért vettlink, . ugyanw
akkor egészséges konirollokat is alkalmaziunk.
A cstveket 3% C thermostatba };clye,ﬂ k. KEét
ora mulva azt tal ahuk, h/g beteglinle seruma
megvorésdddtt, mig a komtrollesdvekben a
haemolysis nyoma sem I4 4"fm‘r‘ 6 6ra mulva bete-
gun; serumdban még erdsebb fett a haemolysis,
miga kontrollesdvek 3 nap mulvais Va?m:“)ia*lo
maradtak., Ismeretes ugyan, hogy az anaemia
perniciosds savéban is egy Napos allds utdn hae-
molysis lIéphet fel, az onbdn az €jjeli haemoglobin-

uria kapcsdn sokkal hamarabb. Ezért a megalvadt
vér 37° C-on torténd gyors haemolysdldsdt érté-
kesithetd dxagno ziikus jelnek tartjuk Marchia-
fava-féle anaemia irdnyiba. Kiilontsen értékes
lehet az ilyen lelet a hlderf hatdséra jelentkezé
haemoglobinuria elkiiltnitése szempon! jébél, Hi-
szen ebben a lforlmyanﬂa( ban éppen forditva
a vér lehdtésekor kapcsolédik az amboceptor
avorsvértestekhez (Donath—Landsteiner-reactio),

Dacie, Israéls és Wilkinson® szerint az oldds-
nak a feltételé a vérben oldott CO,, melynek elté-
vozdsat a vér f6lé rétegzett paraffinnal akadélyoz
tak meg. Esetiinkben nem kellett paraffint réte-
gezni a vér f6lé a haemolysis érdekében. Ugyan-
csak felesleges volt a plasmat me gsavanyitanunk,

z6ditink
megalvadt. vér haemolysise
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anaemia dontd m.zcnyi éka.
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Pa

‘megasereﬁuk a haemosiderin kimutatdsat berlini-

- elvé geztlik ezt a probét, mindig negativ eredm

mié gis érdemesnek

Ham?® dolgozta ki egészen részletesen az ilyen
virssvértestek kitlonds érzékenységét a pl asma
csbkkenésével szemben. Ezen alapul a»
tigynevezett »acid haemolysis test,

Marchiafava® nagy diagnosziikus jelent Gségot

B
tulajdonit az dllandé haemosiderinuridnak, E,w'

kék-reactioval a vizeletiiledékben. Bér: iobo iz a@n

kaptunk €sigy azoknak a kézleményeknek 524
szaporitjuk, amelyek szerint a haemosiderin viz
nem obligat jel,

Serologiar mzsgalaéoi«

Az irodalmi adatok ellentétesek arra YOI

kozédlag, hogy vajjon a virdsvértestekben Vag}

a serumban van-e hiba. Ezért elhatdroztuk, hogy
magunk 1s 7 vitro keresztezett kisérleteket vég-

zlink, hogy e kilonds intravitalis haemolys
mechanismusdt kézelebbrd! megismerjik.
Kisérleteinkhez 4ltaldban defibrindlt, lecep-
nuugf“ phys.  konyhasteldatial nem ‘mosott
virdsvértesteket, tovdabbd srobahdmérsékleten ki-
valt nativ serumot hasznd!ltunk. Ezenkiviil minden
ssébe 1 em® 10%-0s tengerimalac complementet
is bemértiink, mert igy allandébb eredmények
véltlink elérni. A csveket 37° C thermostal tb
tartottuk. A haemolysis fokdt keresztekkel jel
tHik (4 kezddds, e - kne'gevett €s - Teq(—\
haemolysis). Az eddigi szerz8k csak részlege
haemolysist ldttak kémcsd. kisérleteikben é
haemolysis erdsségére a savé haemoglobin tar ?
ménak meghatdrozdsa vagy a megmaradt vérss-
vértestek szamldldsa alapjdn koveikeztettek. Erre

/

5
sz
ra

nem volt «/ukbegum\, mert a vordsvértestek €s 2

serum mennyiségl amnyaua}' megvalaszidsdval,
illetve Lengbrlmaia,c complement felesleg révén
sikeriilt ol yan rendsz ez? tsszedllitanunk, melyben

az oldés teljessé vdlt, Igaz ugyan, hogy a haeroly-
sis titere alacsemy wvolt, mert a savénak miar
I:2 higitdséban sem demenstralhattuk dhaamoky-
tikus aktivitdst. Tovdbbad kiilondsnek talslivk,
hogy 34° C vizfiirdében féléra mulva nem indult
meg a haemolysis. Kisérleteink eredményeit az
alabbi tablizatok tiintetik fel: )

1. Tabidzat. Betegiimk vbrosvértestei és savdja,
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Flso kisérlettinkben beteglink vér8svértesteit
sajat serumdval hoztuk &ssze. A serum meanyi—
ségét novekvd ardnyban alkalmaztuk és figyeltiik
az oldéds idébeli lefolydsat. Amint az els§ t4bla-
zatbol j6l latszik, nagyobb mennyiségli serumban
gyorsabban ment a haemeclysis. Eredményeinkbél
azt a kovetkeztetést vontuk le, hogy a savéban
van valami anyag, ami szerepet jatszik a kér-
folvamatiban,

" Ezutén betegiink vorosvértesteit csoport-
azonos egészséges savéval hoztuk Ossze, hasonld
kisérleti feltételek mellett, mint elébb, Eredmé.-
nyeinket a mdsodik tdblizat tiinteti fel. Latjuk,
hogy beteglink vorésvértestei feloldédtak az egész-
séges savéban is, jelélil apnak, hogy valamilyen
mobdon sériiltek. A teljes haemolysis vildgosan
bizonyitja, hogy valamennyi virésvértest beteg.

Elvégeztik a kisérlet forditottjat is: tehdt
csoportazonos egészséges virdsvértesteket hoztunk
ossze beteglink savojdval, azonban haemolysis
még 2 com savd haszndlata és 24 6rds therme
tatban vald 4llds utdn sem indult meg.

Osszefoglalva az eddigieket, kimondhatjuk,
hogy beteglink savéjdban autolysint nem sikeriilt
kimutatnunk. A specifikus drtalom a vérosvér-
testekben rejlik. Igaz ugyan, hogy a savé nvekvé

mennyisége fokozza az olddst, azonban a hatds

egészséges €s a beteg sav6 kapesdn egyardnt érvé-
nyesil, tehdt oly ' tényezének tulajdonithats,
serumban jelen van; elsfsorban

complementre gondolhatunlk, :
Mi lehet a specifikus drtalom a virdsvér-
testekben? '
Durva alaki elviltozdsok nem lathaték. Igy
felt€telezhetjiik, hogy a virdsvértesteket sensibili-
sdlja az amboceptor, mire a serumban levé comp-.
lement hatdsdra felold6dnak. Ezért megismételtiik
az emlitett kisérleteket hdromszor mosott véros-
vértestekkel, de vdrakozdsunk ellenére az eddi-

giekkel mindenben  azonos eredményt kaptunk.

Kisérleteink azt bizonyitjék, hogy vagy az antigen-
antitest elmélet nem helyes, vagy esetiinkben
cendkiviil szorosan kapcesolédott az - autolysin
a vorOsvértestekhez, szemben Hegglin és Maier
leleteivel. : \

Miért éppen éjjel torténik a haemoglobin
vizelés? :

Kétségteleniil sok hasonlésig ismerhetd fel
& hidegre fellépé és az éjjeli haemoglobinuria
k6z6tt, amig azonban elsd esetben a vért jégszek-
rényben kell tartanunk, hogy az autolysin egye-
stljén a vorésvértestekkel, illetleg hideg 1ab-
firddvel valthatunk ki rohamokat, addig masodik
esetben thermostatban indul meg a haemolysis.
Ezért feltételezhetd, hogy az éjjeli haemoglobin-
uria a hideg haemoglobinuria tiikérképe és ilyen-
kor éppen melegen kapcsolédik az amboceptor
a virdsvértestekhez. EbbSl az -elgondoldshél ki-
indulva beteglinket félérdig forrd vizfiirdébe
helyeztiik, de rohamot nem sikertilt provokdluunk.
lgy arra a kérdésre: hogyan koétédik az ambo-
ceptor a virésvértestekhez és miért éppen éjjel,
sajat kisérleteink alapjsn nem tudiunk vélaszt
adni. Kétségtelen azonban, hogy éjjel betegebbek
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Eredményel megheszélése.

Schally,* Ham,® Dacte, Isyaél

valamint Hegglin és Maier® kémcsdkisérleteil

szerint a vOrdsvértestekben taldltdk meg a koér-
folyamat okét. Ezzel szemben Ennckingl® a
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tatnl az amboceptort a savéban, Tehdt kimond-
hatjuk, hogy a Marchiafava-féle tiinetcsoport nem
egységes, Taldn ez az oka a-haemolysist magyardzé
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elméletek et f6 ciméieu—;r
i’s‘m riink

1. Daciz és munkitirsal? szerint a serumbap

kiilonféleségének.

kil
valamiképpen €rzékennyé valnak a vorésvértest ek,

2. Flegglm ¢s Maier® az amboceptor-comple-
nent hatds hive, Dont 6 kisérletiik szerint a folya-
mat inaktivdlha!o és reaktivilhaté,

Ham® az amboceptor- compiemcm hatdst ta-
gadja, mert a, meleggel kezelt savét nem sikeriilt
reak ivélnia normdlis serummal. EbbSl a szem-
pfm‘fbé; figyelemre mélid, hogy esetiinkben a
3 % araboceptort nem lehetett a vords-

bl 1«:1'.1 osni, szemben Hegglin és Maier®

eseteiv Végiil megemli jiik, hogy legutébb
M/ﬂﬂl”j?{:‘y rmchy” megallapitotidk, hogy a serum-

factor nem azonos azzal a complementtel, amely

az érzékenyitett birka virdsvértestek felolddsdhoz

sziikséges. Igy az an‘igen-an'itest elmélet nem

~minden M a'c}szam anaemia eselében igazolhat6

fe 3& Dl?”{'f\ dggal és a kérdés végleges eldontése

1 15 elméleten kiviil még mds elgondold-
pelnek az irodalomban, Valamennyire
ink ki, de még egyet megemliiiink.

kozdit sikertilt demonstralnunk, nehezen
b Gssze Iglauer és  Frenveis:® elkép-
arra gondolnak, hogy az eldregedett

ha}

:n megegyernek az elméletek, h@av,

a vér O, tartalmdnak a megndvekedése €s igy
a Pr-nak savi irdnyba valé eltoléddsa, amely fole@

alvds k fben fordul el a legmkmpcnt ccokkem
frzékenyst nyomdn, domé szerepet jatszik
'S ejgeh periodusdaban, Ebbél a szem-
ponthal ki kell emelniink azt a kiilonts ellentétet,
hogy az ascorbinsav mdr igen kis adagban is
in vitro feltiiggeszti a haemolysist. Ugy l4tszik,
e kedvezd haids nem savhatdson a]apul mert
egyeb savak: tejsav, sdsav stb. erdsen fokozzdk
az olddst, amint' Ham® mir kordbban megilla-
pitotta.

E leletiinknek nemcsak elméleti jelentosége
van, hanem gyakorlati kévetkezményekkel is
3a1ha‘c Sajnos, abeteg idf el6tt elhagyta a klinikdt
£s igy a C-vitamin ther rapids értékérél véglegesen
nem vnzad’mttunk meg, de megallapit hattuk,
hogy 7 napon 4t érbe adagolt napl 300 mgr
C-vitamin bata%m a Vomﬂehntszam kemken
1,ooo.ouo—rol 1,400.000-r¢ noétt ¢és ami enndl
taldn fontosabb, a serumbilirubin 6 mgr 9,16l
14 mgr Yra csdkkent, Vegul kivédtera 2 dl vér
4tdmlesztése utdn virhat6 haemo globinuridt. Mind-
ezek alapjdn indokoltnak latszlk az €jjell haemo-
globinuria C-vitamint therapidjdnak megkisériése,

A felsorolt leletek ériékelésekor szem el6tt
kell tartanunk, hogy bdr spenidn remissidk
eléforduthainak, végeredményben eddig teljesen
gybgyithat atlannak bizenyult ek onoljamqt Avas
hatdsa kétséges, a mé]j era,dménytelen az alkalidk

196

dnben normilisan jelenlevd lycinnel szemben”

tuaemobs: sel, amit megfeleld kisérleti

ck &Hnmaﬁ:ma zavaraved a,Lunk szem-

&uagolésa kockdzatos, a transfusio drialmas
Iépkiirtds életveszélyes ilyen esetekben,
Osszefoglalds : Adataink a mellett szdlnak,
hogy a Marchiafava typusi anaemia koéréhe
tariozd korképek pathogenesise nem egysé
Esetiinkben a specifikus drialmat a virdsvéri estek-
hez kotve taldltuk ; ez a kétés szoros, a kimosas
eredménytelen. Az erythrocytdk és a serum ard-
nyanak megvdlasztdsival, valamint tengerimalac
complement bemérésével -igazolhaté, hogy az
Osszes vordsvértest séritlt. Ezenkiviil nem speci-

EY

fikus serum factor is szerepel az olddsban. Meleg

flirdovel haemolytikus roham nem provokdlhaté,
Az ascorbinsav i vifro felfiiggeszti a haemolysist.
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Ay, A Xawopw # Ap. WL Tomna: Cepoadrnyeckull anasms uo4nol
remomoﬁwuypﬁw.

Cobpannsie am‘ogawm JaHHBIe YKA3HBAIOT HA TO, UTO
uSTorenes KapTun Qomessel, npUHalTeRAMHX K BHeMEAN
trna Machiafava ne oamooBpases. B maBnmaennsix pamn
CAY9AdE CHeNH(HYEcKoe opaxende OnIo €BI3aHO € Kpa-
CHEIME TeibIaMH ¢ 3Ta CBA3b OKasmeBaeTcs Kpenxod, — mpo-
MBIEK@ OCTaeTCs . Ge3pesyasTatol. [lyrem BmGopa coorso-
WeHNUs, 9PHTPOIUTOE B CHBOPOTKY ¥ TaXXKe COW3MEpSeHASH
KOMIZIeMeHTa MODPCKON < CBHHKM < MOXHOG HOKA3aTh, . UTO BOE
KpacHsie TelbHa SBAGIOTCH DOPAKesABME. lloMEMO 270r0 B
reMoNH3e HIDaeT Polb B HeCUeHA(DHIECKRH CHBOPOTGUELE
bagrop. Temnoli BanHo# He yzaercs HPOBOUMPOBATbL TEMOJE-
TH3ecKoro - mpuctyma. Acxopbumomas kmeioTa .in viire®
Rpexpaiiaer TeMoaua.

A, Hamori et 8. Tompa: Analyse sérologique de
hémoglobinurie nocturse

Le mécanisme pathogénique des tableaux morbides
ressortissant an groupe de Vanémie type Marchjafava
n’est pas univegue — affirment les auteurs, s'appuyant
sur leur documentation, La nocuité spécifique dans leur
cas était lide guxhématies, la liaison est étroite, le lavage
s’avéra infructueux. La preuve de ce que'la lésion
atteint Ia totalité des hématies pent &tre fournie par le
choix de la proportifm hématies — sérum, de méme
gue par la mensuration du complément de ccbayf‘
1l existe aussi un facteur sérigue mnon spécifique qui
intervient dans la dissolution. La crise hemolytthe ne
peut pas étre provoguée par le bain chaud. L’acide
ascorbique supprime lnémolysx, in vitro.

A szoviet tudomdny wmew 2dvESzik el a néptél, nem
70}/*]@ wagdt tdvol a népéoz hanem kész szolgdini a wépel,
kész dtadwi a népnek a tudomdny minden evedmény fi

.

nem hényszerbdl Szolgdlia a wépel, hanem Snkéntese
srommels, (Sztélin,)
vA - fudomdnyt éppen axévi mevesik tudomdnynok,

mevt newt ismer el fétisi, mewm fél hezet ewmelni avra, ani
lejaria magat, ami elavult és. ébeven figyel a tapaszialatok,
G gy akorlat szavdva.c

{Sztdlin : A leninizmus kérdésel. 594, old.}



