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Pigmentek
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(b Intracellularis akkumulaciok

e Intracellularis akkumulaciok négy formdja:

* Fiziologiasan is jelen |1év6 anyag nem megfelel§ eltdvolitasa — zsiros
degeneratio

* Patoldgias endogén anyag akkumulacidja genetikai vagy szerzett
defektus kapcsan — pl. hemosiderosis, amyloidosis

* Metabolit lebontasi képtelensége — Gaucher kor
* Exogén lebonthatatlan anyag akkumulacioja — silicosis, anthracosis
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& Tételek

10. A kiilonb6z6 pigmentek hisztokémiai jellegzetességei.
Exogens pigmentek.

11. Haemoglobinogen pigmentek I. A bilirubin felhalmozddas
okai és formai.

12. Haemoglobinogen pigmentek Il: kéros vastarolas (tipusok,
klinikopatholdgiai jellemzés)

13. Endogen, nem haemoglobinogen pigmentek: lipofuscin,
melanin, alkaptonuria (ochronosis)

G Pigment definicioja

A pigmentek szines anyagok, melyek lehetnek exogén vagy endogén eredet(iek.
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Szénpor

¢ A leggyakoribb exogén pigment a szénpor
(karbon), ami a varosi levegében is jelen van.
Extrém szénpor expozicid: szénbanyaszat.

¢ |Inhalalva az alveolusokba ér, ahol alveolaris
macrophagok fagocitaljak, majd a lymphaticus
rendszeren keresztiil a tracheobronchialis
nyirokcsomaokba kerdil. A pigment
felhalmozddasa feketére festi a

nyirokcsomaokat és a nyirokutakat: anthracosis.

Lipofuscin

Lipofuscin - “kopasi” pigmentnek is nevezziik.

Oldhatatlan barndssarga granularis intracellularis
pigment, leggyakrabban a szivben, majban és az
eg}/]ban lathato, 6regedés, atrophia kagcsén
lathatd, a kor el6rehaladtaval egyre tobb
halmozddik fel.

A lipofuscin lipidekbdl és fehérjékbdl allo
komplex, amely a subcellularis membranok
tobbszorosen telitett lipidjeinek szabad iyékijk
altal katalizalt peroxidaciojabdl szarmazik.

A sejtben nem okoz kdrosodast, de korabbi
szabadgyodkkarosodast jelez.

Ha na%y mennyiségben latjuk atrophias
szerveben: atrophia brunea (jellemz&en igen id6s
sovany betegek atrophias szivében latjuk).

Az egyik leggyakoribb pigment.
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Melanin

A melanin endogén barna pigment, a
melanocytak szintetizaljak és tartalmazzak. Ezek
a sejtek az epidermisben llnek,
melanintartalmuk a karos ultraibolya sugdrzas
ellen véd.

A melanin egyetlen forrdsa a melanocyta,
azonban a basalis keratinocytak és macrophagok
is fel tudjak venni.

Hemosiderin

A hemosiderin hemoglobinogén pigment,
aranysarga-barna szind, kdros vastarolas esetén
jelenik meg.

A vas normalis esetben apoferritinhez kotve, ferritin
micellakat képezve a sejtekben raktarozodik.

A hemosiderin pigment ferritin micellak
aggregacidjabdl all, fénymikroszkdppal lathatd, a
Berlini kék festéssel ,,porosz” kékre fest6dik.

A ferritin fiziologias , a hemosiderin felhalmozddas
patoldgiasnak tekinthetd, kis mennyiségben jelen
lehet ott, ahol az 6reged6 vorosvértestek
lebomlanak (csontvel6 és |ép makrofagjaiban)

A hemosiderin akkumulaciot hemosiderosisnak
nevezziik. A hemochromatosis sulyos hemosiderin
akkumulacidval jaré genetikai megbetegedés.
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Bilirubin

¢ A bilirubin vasat nem tartalmazé
barna pigment, a hemoglobinbdl
szarmazo porfirin gy(rik
lebomlasabdl szarmazik.

¢ A bilirubin vizben nem oldhato,
albuinhoz kapcsolva utazik a majba,
ahol a majsejtek konjugaljak
glukuronsavval és végiil az epébe
valasztédik ki.

¢ A bilirubin emelkedett szintje
sargasagot (icterus) eredményez.

e Sdrgasag esetén epe ,dugdkat”
lathatunk az epecsatorndacskakban,
illetve intracellularis bilirubin
pigment felhalmozddast a
majsejtekben

Alkapton (homogentizinsav)

Alkaptonuria: 6rokletes betegség,
homogentizinsav akkumulaciéjaval
jar. A homogentizinsav a tirozin és
a fenilalanin lebontasi terméke.
Polimerizalédik és fekete
pigmentté alakul, lerakddik a
porcokban (fil, orr) iztiletekben, a
bérben is lerakédhat. Az
akkumuldciét ochronosisnak
nevezzik.

A tlinetek fiatal feln6ttként
keletkeznek, a gyerekek
tinetmentesek, azonban a
vizeletik levegén dllva hagyva
megfeketedik. Fiatal feln6ttként
sulyos izlleti problémaik alakulnak
ki. Autoszomalis recessziv
orokl6dé betegség.
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Exogén vs. Endogén
pigmentek

Exogén: inhaldlt, megemésztett, vagy sériilés

kapcsan szervezetbe keriilt pigmentek.

Endogén:

* Non-hemoglobinogén pigmentek: melanin,
lipofuscin, homogentizinsav

¢ Hemoglobinogén pigmentek: hemosiderin és
bilirubin

A hemoglobin egy komplex protein, heme és

globin részekbdl all. Oregedd vordsvértestek
lebontasa soran pigmentek keletkeznek.

Hisztokémiai jellegzetességek

¢ A hemosiderin Berlini kékkel kék

szinUre fest6dik.

* A sz6kités (kdlium permanganattal
kezelt metszet) eltiinteti a melanint a

metszetbdl.

¢ A formalin fixalt szovetben a melanin

tartalom autofluoreszkal.

* A lipofuscin Sudan Black festéssel

fekete szind.
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Tetovalas

A pigmentet macrophagok
veszik fel. A festék nem
viselkedik antigénként. A
granulumok a papillaris
dermisben maradnak, majd
id6vel fibroblastok és
macrophagok veszik korbe,
igy a tliszurasok okozta
sériilés meggyogyul, a
festék pedig az
epidermisben marad.

Pneumoconiosisok

A pneumoconiosis 0sszefoglalo elnevezés,
kilonféle porok belélegzése kovetkeztében
kialakuld betegségeket jelent.

A porszer( partikulumok lehetnek organikusak (pl.

flirészpor) és inorganikusak (szénpor) is.

Az inorganikus porok okozta pneumoconiosisok
harom leggyakoribb fajtdja:

1. Szénpor — anthracosis
2. Szilikatkristalyok (szilicium-dioxid) — szilikozis
3. Azbeszt - asbestosis

Az anthracosis nagyrészt artalmatlan, a silicosis és
az asbestosis progressziv tidéfibrosissal jaré
betegségek, melyek a tlid6rak rizikodjat is novelik.
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g . .
% Anthracosis patogenezise

Az 5-10 mikronos partikulumok nem érik el a tidét,
kiszGrédnek. A 0,5 um-nél kisebbek elérik az alveolusokat,
de altaldban nem okoznak sérilést. Az 1-5 um atmérdéji
partikulumok a legveszélyesebbek, ezek a disztalis Iégutak
magassagaban felhalmozddnak.

A szénpor nem reaktiv por, klinikai tiinetet nem okoz a
belélegzése.

A szilikat és az azbeszt reaktivak, ezért a tid6ben fibrosist
indukalnak.

A tudésérulés kulcsfiguraja az alveolaris macrophag; ezek
elviszik a port a regiondlis nyirokcsomokba, ahol
immunvalaszt indukalnak. Ettél helyi gyulladasos reakcio,
majd fibrosis alakul ki.

Minden inhalalt por karosit6 hatasat fokozza a

dohanyzas!

Szénbanyaszok pneumoconiosisa

A szénbdnyaszok tiidejében
tiinetmentes anthracosis mellett
CWP (szénbanyaszok
pneumoconiosisa) is kialakulhat.

CWP: sulyos véltozataban
progressziv massziv fibrosis is
kialakulhat. A sulyos tiddéfibrosis
fulladashoz, |égzési elégtelenséghez
vezet. Ritka.

Silicosis és azbesztosis is vezethet
tudé6fibrosishoz.

Fontos: a szénbanyaban nem ,csak”
szénpor van, szilikat kristalyok is
el6fordulnak.
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Morfologia

Tiid6 anthracosis: a szén altal okozott
legkevésbé artalmas tiidGelvaltozas. A szénpor
az alveolaris macrophagokban, a macrophagok
pedig a tiddében, a nyirokutakban és a regionalis
nyirokcsomodkban halmozddnak fel.

Egyszerili CWP: apré szénnodulusok lathatok:
macrophagok + finom kollaganhalézat. A
nodulusok féleg a felsé lebenyekben
helyezkednek el. Szov6dményként emphysema
is kialakulhat.

CWP komplikalt formaja: hosszu évtizedek 6ta
fenndllé CWP, az apré nodulusok
makroszkdposan is lathatd durva (akar
tenyérnyi), fekete heggé allnak 6ssze, minden
lebeny érintett lehet.

Klinikai megjelenés

A CWP iltalaban jé
indulatu betegség, a
tldéfunkciot
minimalisan karositja.
A tiid6fibrosis azért
veszélyes, mert a
légzbfeliilet és —
kapacitas csokken,
kisvérkori
nyomasemelkedés és
szivbetegség (cor
pulmonale) alakul ki.

A CWP nem fokozza a
tudoérak kockazatat, a
szilikat és az azbeszt
azonban igen.
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Melanin

* A melanin endogén non-hemoglobinogén pigment, a melanocytdk
szintetizaljak.

* A hamban 6 basalis sejtre jut egy melanocyta.

* Szepl6: a melanocytdkban csoportosan fokozddik a pigmenttartalom.

* Lentigo: pigmentalt folt; melanocyta hyperplasia a basalis sejtsorban.

* Nevus (,,anyajegy”) Csoportosan ulé melanocytak a bérben.

* Junctionalis nevus: a dermoepidalis hataron 16 melanocytafészkek

e Dermal nevus: a dermisben Ul6 melanocytafészkek

* Melanoma (melanoma malignum): a melanocytdkbdl kiindulé daganat.

Nem mindig pigmentalt.
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