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Az endokrin betegségek bortiinetei
Cutaneous manifestations of endocrine disorders
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OSSZEFOGLALAS

Szdmos borbetegség és bortiinet kéthetd endokrin zava-
rokhoz. A bor gondos megfigyelésével fontos diagnoszti-
kus jeleket tarhatunk fel, melyek felhivjdk a figyelmet az
endokrin alapbetegségre.

A publikdcio réviden dttekinti az endokrin mirigyek koros
miikodéséhez tarsulé bortiineteket. Nem célja részletesen
ismertetni az egyes endocrinopathidk belgyégyaszati, diag-
nosztikus vagy terdpids vonatkozdsait. A boron, korméokon,
szdrzeten és hajon mutatkozo eltéréseket foglalja éssze.

A tiineteket az endokrin mirigyek csékkent vagy fokozott
miikodéséhez csatolva targyalja.

Kulcsszavak:
endokrin zavarok

SUMMARY

Endocrinopathies are commonly accompanied by skin
symptoms. Careful dermatological studies might reveal
important diagnostic clues to wunderlying endocrine
diseases. The paper discusses skin symptoms associated
with endrocrin pathologies but does not present the
general symptoms, diagnostics and therapy of these
internal diseases. Summary of hair, nail and skin
abnormalities are detailed in different pathologies of
hormonal hypo- or hyperproduction.
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.- .A bOrbetegségek pathogenesisében belsd-secretios el-
vdltozdsok nagy szerepet jdtszanak. S ha valamely isme-
retlen aetiologiajii borelvaltozdsndl a belsd-secretios mi-
rigyek részérdl elvaltozdst taldlunk, akkor a megbillent
egyensiilyzavart igyeksziink helyredllitani... Azonban az
ilymédon elért therapidas eredményekbdl a birbetegségek
pathogenesisére végleges kovetkeztetést vonnunk még nem
lehet, mert az endocrin-factorok legtobbszor csak mint
hajlamosité tényezdk szerepelnek s hyper- vagy hypofunc-
tidjuk esetén a constitutionak, a dispositionak, tovabbd a
kiilonbozé  anyagcsere-folyamatoknak, a szovetnedvek
chemiai osszetételének s a vegetativ idegrendszer tonusal-
lapotdanak megvaltoztatdsa révén valnak csak bdorelvilto-
zasok okozéivd.”

(Réffy Ferenc: Egyes bdrbetegségek dsszefiiggése az en-
dokrin mirigyzavarokkal, Gyogydszat, Az Orvostudomdny
Hazai és Kiilfoldi Fejlodésének, Kiilonésen az Orvosi
gyakorlatnak Kozlonye, 1934. aug. 5-12.,)

Hypophysis eltérések

Hypopituitarismus

A hypophysis elégtelen miikodését eredményezheti az
agyalapi mirigy, hypothalamus vagy a kornyezd strukti-
rak érintettsége (13, 25, 56). A részleges hypopituitaris-
mus mellet a ritkabb kérképként jelentkezé panhypopitui-
tarismus — az agyalapi mirgy teljes palettdjara kiterjed
hormondeficit (adrenocorticotrop hormon-ACTH, folliku-

lus stimulalé hormon-FSH, luteinizal6 hormon-LH, nove-
kedési hormon-GH, prolactin, thyroid-stimulalé hormon-
TSH, antidiuretikus hormone-ADH) — kovetkeztében
kialakul6 bértiinetek kozott csokkent faggyu- és verejték-
termelés, generalizalt hypotrichosis, halvany, sargds bor-
szin, myxoedema-szerli bortiinetek és progeria jelei ész-
lelhetSk (7, 10, 12, 13, 14, 55). A kér okai koziil Langer-
hans sejtes histiocytosis, syphilis, tbc, sarcoidosis, he-
mochromatosis, irradiatio, trauma, ischaemia és infarctus
nem felejtendé el a tumor okozta kdrosodds mellett, kiilo-
nosen, hogy esetleg specifikus bdrtiinetek utalhatnak a
fenti kérképekre és igy a folyamat eredetére (10, 57). A
cutan hisztolégiai mintavétel konnyen kivitelezhetd.

Hyperpituitarismus

A fokozottan termel6d6 vagy nem megfeleléen regulalt
novelkedési hormon (GH) altal 1étrejott acromegalia mel-
lett hyperpituitarismus esetén cutis verticis gyrata (/. db-
ra), fokozott izzadas, koromlemezek megvastagodasa,
makroglossia, hyperpigmentacid, hypertrichosis, acantho-
sis nigricans tiinetei észlelhet6k (7, 10, 20, 41, 43, 55).

Hyperprolactinaemia

Atmeneti enyhe prolactin-szint emelkedést (stressz)
bértiinetek alig kisérnek (35). Hypophysis tumor vagy mi-
croadenoma mellett dysmenorrhea, amenorrhea, infertili-
tas, galactorrhea léphet fel (17, 34). A béron angiomak je-
lennek meg, szamuk novekedik, és kialakulnak az andro-
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1. abra
Cutis verticis gyrata

genismus jelei: teststilynovekedés, hypertrichosis, ma-
kacs, kései akne (tiinetek elsGsorban laterofacialisan, 4l-
lon, allszogletben), androgen tipusd hajhullas (7, 10, 26,
34, 55).

Pajzsmirigy-betegségek

Hypothyreosis

A pajzsmirigy csokkent mikodésének hatterében gya-
kori az autoimmun thyreoiditis (anti-thyroperoxodase
vagy anti-thyroglobulin ellenanyag jelenléte), emellett fel-
néttkorban szdmos egyéb ok vezethet hypothyreosishoz
(pajzsmirigygyulladas, ritkabban az agyalapi mirigy csok-
kent TSH-termelése, hyperthyreosis miatt végzett pajzs-
mirigymitétet kovetéen), ugyanakkor csecsemd vagy
gyermekkorban jédhidnyra vagy genetikai zavarra vezet-
het6 vissza (25, 49, 56).

A vérben csokkent fT4 (tiroxin) és fT3 (trijod-tironin)
koncentracio, a TSH-szint ennek megfeleléen magas
(25,56).

Hypothyreosis esetén jellegzetes bortiinetekkel szamol-
hatunk. A csokkent maghdmérséklet és a periférids vaso-
constrictio kovetkeztében a bér hideg tapintatd, a stratum
corneum kevés viztartalma a bdr szarazsigdhoz vezet.
Szovettani vizsgalat elvékonyodott epidermiszt mutat, hy-
perkeratosis jellemzi follicularis hamcsapokkal. A hiszto-
l6giai tulajdonsag generalizalt megjelenése megkiilonboz-
teti az atopids dermatitist6l és a keratosis pilaristol,
ugyanis ezekben a korképekben kifejezetten a végtagokra
jellemz6 ez a szovettani kép (10, 20, 49).

Az arc deformalitasa jellegzetes: kiszélesedett orr, duz-
zadt, vastag ajakpir, puffadt szemhéj, macroglossia sima
felszinti nyelvvel. A bdr viaszos, tészta tapintatd, hamlas
nélkiili. A sebgyégyulas gyengiilt (7, 10, 55).

Hypothyreosisban a haj durva, vastag szald, szaraz, to-
redezd, lassi novekedést mutat. A telogén arany fokozott
(lasst novekedés), a szemoldok laterdlis széle megritkul
vagy kihullik. Kifejezett diffiz és foltos hajhullds is kiala-
kulhat. Ugyanakkor a testszérzet megritkult, a haton, val-
lakon €s a végtagokon lanugo jelenhet meg.

Vastag, toredezd, hosszanti csikolt, lassan nové kormok
jellemzéek (2a., b. dbra) (7, 10).

A széraz, viszketd, hideg tapintatd bér gyakran halvany-
sdrgds, narancssargds a (-karotin stratum corneumban va-
16 depozicija miatt, mely feltehetéen masodlagosan ala-
kul ki a mdj csokkent B-karotin - A-vitamin atalakitdsa
kovetkeztében (10, 49, 55).

Klasszikus bértiinete a hypothyreosisnak a myxoedema,
mely a mucopolysaccharidok (hyaluronsav, chondroitin
sulfate) dermadlis akkumulacidja révén jon 1étre és a hypo-
thyreosis kezelése soran regredial. Generalizaltan is meg-
jelenhet myxoedema, ugyanakkor legtobbszor a végtago-
kon kifejezettebb, feltlinébb. Pretibialis amyloidosis, pru-
rigo nodularis is kialakulhat. Palmoplantaris keratoderma,
eruptiv xanthomdk jelenhetnek meg a béron. Capillaris
fragilitas- bérvérzések gyakoribbak (7, 10, 35, 49, 55).

2a., b. dbra
Autoimmun thyreoiditishez tarsul6 20 kérom szindréma. A kéromlemezek egyenetlenek,
sz€li részen toredeznek, szurkaltak, hosszantilag barazdaltak.



Hashimoto thyreoiditis szdmos bdrgydgyaszati kérkép-
pel tarsulhat: alopecia areatdval, kotészoveti betegségek-
kel (lupus erythematodes, dermatomyositis), bullosus
pemphigoiddal, dermatitis herpetiformissal és krénikus
mucocutan candidiasissal (6, 10, 35, 49).

Hyperthyreosis

A pajzsmirigy tilmiikodését leggyakrabban Graves-Ba-
sedow-koér és autoném hiperfunkciés gobos golyva okoz-
za. Hyperthyreosissal tarsulhat még pajzsmirigytumor, fo-
kozott TSH elvalasztassal jar6 hypophysisdaganat, auto-
immun thyreositis és jod vagy jodtartalmui szerek alkal-
mazdasa vagy a pajzsmirigyhormon-készitmények tilada-
golasa (10, 25, 56).

Az emelkedett pajzsmirigyhormonok cardiovascularis
hatdsai kozt — tachycardia, pitvarfibrillacio, tachyarryth-
mia, kiszélesedett pulzusamplitudé — csokkent perifé-
rids vascularis rezisztencia is létrejon, melynek kovet-
keztében a bér a csecsemdk bbréhez hasonlé: puha, me-
leg, barsonyos texturdji. Jellemz6 a nedves, izzad6 bér,
sudamina, hajlati candidosis. Palmaris erythema és az
arcon flush alakulhat ki. Emellett pruritus, prurigo no-
dularis, prurigo thyreoidea el6fordulhat (1, 7, 10, 35,
55).

Hyperthyreosisban a gyorsult kortizol metabolizmus so-
ran megnovekedett ACTH (corticotropin) szint hyperpig-
mentaciéhoz vezethet, mely gyakran csak lokalizalt for-
madban van jelen — tenyéri redékben, gingvidn, buccalis
nyalkahartyan — de generalizéltan is megjelenhet (10,20).

Mind Graves-betegségben, mind hypothyreosisban
klasszikus bortiinet a pretibialis myxoedema, amit egyes
szerz6k thyroid dermopatidnak emlitenek. A myxoedema
nem csak a pretibialis teriiletre lokalizal6dhat, a test bar-
mely régidjaban megjelenhet. A thyroid dermopatia éltala-
ban a pajzsmirigybetegség kés6i manifesztacidjaként jon
1étre, de bevezet6 tiinetként is leirtak. Szinte minden preti-
bialis myxoedemaval jar6 esetnél a hyperthyreosis masik
késo6i tiinete — thyreoid ophtalmopathia (exophtalmus) —
alakul ki. A thyroid dermopatia klinikai képe valtozatos:
altalaban bilaterdlis, szimmetrikus, fajdalmatlan, valtozé
szind, infiltralt nodusok, plakkok elsdsorban az alsé vég-
tagok extensor felszinén, melyek lehetnek koriilirtak és
diffazak (50).

Graves-betegség kevesebb, mint 1%-ndl a thyroid der-
mopatia extrém formdja, az in. elephantiasis varidns jon
Iétre: sziirkés-feketésen pigmentélt, nodusoktdl egyenet-
len felszind, progressziven megvastagodott pretibidlis bor,
kotott oedemaval (1, 59).

A thyroid dermopatia szovettani vizsgalata kiszélesedett
dermist, az interstitiumban kollagén rostok, boséges mu-
cin és gyakran hialuronsav lerakéddsat mutatja. A thyroid
dermopatia kialakuldsanak patofiziol6giai mechanizmusa
maig tisztazatlan (50).

Graves-betegséget vitiligo kisérheti, azonban a hyper-
thyreosis egyéb formdiban nem jellemz6. A vitiligo gyak-
ran megel6zi a pajzsmirigy tdlmikodés diagnosztizalasat,
ugyanakkor nem mutat javul6 tendencit a hyperthyreosis
kezelése soran (10, 59).

A haj puha, vékony szaly; diffuz, mérsékelt hajhullés,
alopecia areata is kialakulhat.

A koromtiinetek gyakoriak: gyorsan novekvd, gyenge, fé-
nyes, toredez6 kormok jellemzik, onycholysis, koilonychia
eléfordul. A hyperthryreosisban szenved6 betegek kevés
szazalékanal Plummer korom lathaté (konkav alakd kormok
distalis onycholysissel), nem patognomikus hyperthyreosis-
ban, mds betegségekhez is tarsulhat (7, 10, 20, 55).A chroni-
cus urticaria hatterében hyperthyreosis is allhat (17).

Thyreoid acropachya johet létre: dobverdujj, kéz-1dbujj
lagyrészek duzzanata, periostealis csontképz6dés tridsza.
Ha ehhez exophtalmus, pretibialis myxoedema is tarsul,
EMO szindrémarél beszEliink (osteoarthropathia hyper-
trophica) (7, 10, 18).

Thyreoid dermopathidhoz hasonléan a thyreoid acropa-
chya is jelentkezhet hypothyreosisban. Leggyakrabban az
els6, masodik és 6todik metacarpus, a kéz proximalis pha-
lanxai (dobverdujjak), az els6 metatarsus, és a 1ab proxi-
malis phalanxai vastagodnak meg.

Rontgen vizsgdlattal a kéz csontjai koriil lamellaris pe-
riostealis reakci6 latszik, a hosszu csoves csontok ritkan
érintettek. A thyreoid acropachya mechanizmusa ismeret-
len, mégis ardnytalanul magas szdzalékban dohanyzo6 be-
tegeknél fordul el6 (80%) (1, 18).

Autoimmun thyreoiditis (Hashimoto-thyreoiditis,

lymphocytas thyreoiditis)

Autoimmun betegség, amely a pajzsmirigy krénikus és
fajdalommentes gyulladdsdhoz és végeredményben pusz-
tulasdhoz vezet. A betegség lefolydsa sordn pajzsmirigy-
alulmtikodés alakul ki, bar a betegség kezdeténél a gyul-
ladds kovetkeztében atmenetileg pajzsmirigy-tdlmikodés
is kialakulhat (25, 56). A fent részletezett hypo- és hyper-
thyreosishoz tarsult bértiinetek megjelenhetnek. Hashimo-
to-betegek hajlamosabbak tovabbi autoimmun betegsé-
gekre (vitiligo, lupus erythematosus, Addison-koér, 1-es ti-
pusu diabetes, stb.) (1, 10, 20, 25).

Laboratériumi vizsgalatok sordn az emelkedett TSH,
csokkent pajzsmirigyhormonok (fT3 = trijéd-tironin, fT4
= tiroxin) szintje mellett autoantitestek (anti-TPO = tireo-
peroxidaz-antitest, anti-Tg = tireoglobulin-antitest) van-
nak jelen (25, 56).

Ascher szindroma

Ismeretlen eredetd, ritka, feltételezetten 6rokl6dé beteg-
ség, melyre euthyreoid struma, blepharochalasis, ajakduz-
zanat jellemzd

Korai életkorban a szemhéjakon atmeneti angioneuroti-
kus oedema jelenik meg (rendszerint csak a fels6 szemhé-
jon, ritkdn az als6é szemhéjat is érinti). A betegség prog-
resszidjaval az periorbitalis zsirszovet, a konnymirigy
prolabdl, melyet a szemhéjak ptosisa kisér (7, 10).

Mellékpajzsmirigyek betegségei

A mellékpajzsmirigyek a parathormon (PTH) termelésiik-
kel szabalyozzak a szérum kalcium- és foszforszintjét kol-
csOnhatdsban a pajzsmirigy parafollicularis sejtjei altal
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secretalt D-vitamin antagonista tirocalcitoninnal. A PTH
gdtolja a foszfor reabszorpciéjat a vesetubulusokban, fo-
kozott PTH termelés esetén a foszfatclearance €s a fosz-
forkivalasztas megemelkedik (25, 56).

Hypoparathyreoidismus

PTH-hiany elsésorban a mellékpajzsmirigyek karosoda-
sa, illetve strumectomianal torténd eltavolitasa, kiirtasa
esetén jon létre. Ritkdbb az tun. idiopathids PTH-hidny,
valamint a PTH-val szembeni szoveti rezisztencia.

Jellemzdje, hogy a szérum ionizalt calcium szintje le-
csokken, és ezaltal a neuromuscularis ingerlékenység
megemelkedik. A klinikai képet a tetdnids rohamok domi-
naljak (25, 37, 55, 56, 58).

A hypocalcaemia kovetkeztében a bér hamlo, szdraz,
oedemds. Hypoparathyreosishoz haj és koromnovekedés
rendellenességei tarsulhatnak: foltos alopecia és a hajzat
megritkuldsa jellemzd, a kormok toredezettek, transzver-
zélis barazdaltsag alakulhat ki (7, 10, 20, 40, 55).

Hypoparathyreosisban a psoriasis tiinetei fellobbanhat-
nak, ennek tiikrében igazoldédik a psoriasisban alkalmazott
calcipotrién eredményessége (37).

A bértiinetek gyakran a szérum calcium szintjének ren-
dezésével normalizalédnak (7, 10, 20).

Hyperparathyreosis

Emelkedett szérum PTH szint mellékpajzsmirigy ade-
noma vagy hyperplasia kovetkeztében alakul ki, szekun-
der mddon reaktiv hyperparathyreosishoz vezet az idiilt
vesekarosodds, vagy felszivodasi zavar sordn kialakult
hypocalcaemia.

Hyperparathyreosisban hypercalcaemidt (magas ionizalt
calcium), magas szérum PTH-szintet, hypophosphataemi-
at, hypercalcuriat észleliink (25, 56).

Cutan calcinosis (néhol calcinosis cutis vagy metastati-
cus calcinosisnak is emlitett) az emelkedett szérum kal-
cium szint kovetkezményeként je-

3. dbra
Calciphylaxis: necrotikus fekély dializalt betegben

siulyos karosodasa 1€p fel, melynek kovetkeztében
necroticus fekélyek képzédnek a végtagon, elsGsorban
az als6 végtagon, melyek igen nehezen gydgyulnak (3.
dbra). Normal vesefunkcié mellett €s primer hyperpara-
thyreosisban is leirtak calciphylaxist (7, 10, 20, 40, 53,
55). Prognézisa viszonylag rossz, a mortalitdsi rdta 80%
feletti, a haldlhoz gyakran az infekcidok vezetnek. Tera-
pia: a parathyreoid teljes kiirtdsa (10, 55). Egyes kozlé-
sek a hyperbarikus oxigénkezelés sikerességérdl is be-
szamolnak (3).

Mellékvesekéreg betegségei

Cushing-szindréma

A kortizoltiltermelés Cushing-szindréma kialakuldsa-
hoz vezet. Okai kozt mellékvesekéreg-hyperplasia (pri-
mer, ectopids CRH-termel§ tumor, hypophysisadenoma
ACTH-tdltermelése), mellékvesekéreg-adenoma, carcino-
ma ritka, gyakoribb az iatrogén uton is 1étrejott tartds kor-
tikoszteroid kezelés kovetkeztében (25, 56).

lenik meg. A mellékvesék funkciézavarai

Szimmetrikus eloszlasu subcutan Funkci6| Elnevezés Hormon Morfoldgiai okok
calcificatio alakulhat ki, gyakran li- | Vel6 hyper- | phaecochromocytoma katecholamin kromaffin tumor
nedris sorba rendez6dott kemény ta- | Kéreg hyper- | Cushing-szindroma kortizol hyperplasia,
pintatd, borszinl papuldk, plakkok (zona fasciculata) adenoma,
formdjaban. Az elvaltozas gyakran carcinoma
viszket (7, 10, 40, 53, 55, 58). Conn-szindréma aldoszteron hyperplasia,

Angiofibroméval, collagenoma- (zona glomerulosa) adenoma,
val, lipomaval tarsul6 hyperparathy- carcinoma
reosis hétterében 1 tipusd multiplex androgenitalis szindréma androgén hatdsd szekunder
endokrin neoplasia val6szini (MEN (zona reticularis) kortizol-el6anyagok | hyperplasia
1) (28). Hyperparathyreosishoz chro- vagy tumor
nicus urticaria is térsulhat (20). hypo- Addison-koér kortizol atrophia

Pajzsmirigy miitétet koveten aldoszteron (metastasis, tbc.,
vagy krESnikus veseelégtelenség- androgenek autoimmun)
ben’_ maSOdlagOS hy.perparathy- Kéreg és| hypo- | Apoplexia katecholamin és vérzéses cystdk,
r?OSlean ca101phyl.ax1s alakulhat vel6 (Waterhouse-Fridrichsen glukokortikoid-hidny | necrosis
ki, melyhez a calcium és foszfat o

B B szindréma)

anyagcsere moédosuldsa vezet. A

bér  kisereinek  calcifikdciéja
miatt a bér microcirculdciéjanak

1. tablazat
A mellékvesekéreg funkcidzavarai
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Cushing-szindréma jellegzetes bdrtiinetei hamar felhiv-
hatjak a figyelmet a szisztémads endokrin zavarra.

A kortikoszteroidok megvaltoztatjdk a szervezetben
talalhaté zsir mennyiségét, eloszlasat. Jelentds hizas, el-
torzult alak jelentkezik a betegnél. A zsirparnak eloszla-
sa drdmai valtozdst mutat: centrdlis obesitas alakul ki a
végtagok izomsorvadassal kisért elvékonyodasa mellett,
a zsirparndk a végtagokon csokkentek, csip6tajon
meger6ésodtek  (Uszégumiszeri). A megvastagodott
torzshoz képest a végtagok vékonynak tlinnek. Az iz-
mok tomege csokken, igy gyengiilnek. Kiilonosen latva-
nyos a cervicalis vertebralis régiéban keletkezd dorsalis
zsirparna (buffal6- vagy bolény lebeny) (4, 7, 10, 20,
55, 62).

Az arc kikerekedik, tn. holdvilag-arc jon 1étre, az orca-
kon teleangiectasia jelenhet meg.

A bor elvékonyodott, sériilékenyebb, a sebgydgyulds el-
hiz6dé, bérvérzések jelenhetnek meg. Gyakran lanugo ti-
pusu enyhe hypertrichosis és szteroid akne alakul ki. Sza-
mos 1 cm-nél szélesebb livid stria a hason, fartdjon, com-
bokon €és karokon kifejezetten Cushing szindrémara utal-
nak. Mind szélességiiben, mind sziniikben eltérnek a ter-
hességben vagy stlygyarapodds kovetkeztében latott vé-
kony, gyongyhdzszind stridktol.

Férfiakndl gynecomastia alakulhat ki (4, 7, 10, 20, 55,
62). Hirsutizmus és silyos akne felhivhatja a figyelmet az
esetlegesen egyidejlileg fenndll6 androgén hormont ter-
meld tumor lehetdségére (adrenalis tumorok — ectopias
ACTH szindréma, pituiter ACTH tdltermelés) (4, 7, 10,
20, 55, 62).

Hyperpigmentacié is megjelenhet az ectopids eredeti
vagy a pituiter sejtek daltal szekretdlt megnovekedett
ACTH (corticotropin) szérumszint kovetkeztében (153)
Az ACTH 6nmagaban is, ill. POMC-bdl (proopiomelano-
cortin) szarmazé MSH (melanocyta stimuldlé hormon)
szarmazékok eredményezik a megnovekedett melanin-
szintézist (10, 20, 55).

Acanthosis nigricanst gyakran latunk Cushing szindré-
ma esetén, ugyanis gyakori az inzulin rezisztencia, ill. en-
nek talajan kialakult diabetes mellitus.

A glukokortikoidok immunszupressziv hatdsanak ko-
vetkezményeként szamolni kell dermatophytonok és can-
dida gombdk okozta bér- és koromtiinetekkel (pityriasis
versicolor) (7, 10, 20).

Addison-kor

Az Addison-kor krénikus folyamat, mely mellékveseké-
reg-kdrosodas kovetkeztében 1étrejott mellékvese-elégte-
lenségen alapul. Hypocorticismus jon létre a mineralo-,
glukokortikoidok, valamint az androgének hidnya miatt.
Okai kozt az esetek tobb, mint 50%-nal autoimmun reak-
cio, ritkan tbc, carcinoma metastasis, AIDS-betegek cyto-
megalovirus fert6zése (22], bilateralis adrendlis infarctus
(Waterhouse-Fridrichsen-szindréma), meningoccus infek-
cio, sarcoidosis, amyloidosis lehet.

Addison-kor esetén a klinikai tiinetek megjelenése a
mellékvesekéreg tobb mint 90%-dnak elpusztuldsa utdn
jelentkeznek (10, 25, 54, 56).

A bor és a nydlkahartydk hyperpigmenticidja a leg-
szembetlinébb bdrtiinet. A bérpigmentacié leginkdbb a
fényexpozicidnak kitett teriileteken, a végtagok hajlité
oldalain, axillarisan, mellbimbdk koriil, perinealisan, a
bérredSkben — a tenyéri vonalak mentén — jelentkezik. A
pigment trauma nyoman a hegekben is megjelenhet, va-
lamint longitudinélis pigmentélt csikként a koromleme-
zen. A hyperpigmentécié az alacsony kortizol szint ko-
vetkeztében jon 1étre, illetve a hypothalamus és az agya-
lapi mirigy felé csokkent negativ feedback mechanizmus
sordn létrejott kontrolldlatlan POMC, ACTH és MSH
szintek eredményeként, melyek a melanin szintézist no-
velik (7, 10, 20, 54).

Az androgén hormonok csokkent szintjének kovetkez-
ményeként a ndi betegeknél megritkult az axillaris és a
nemi szbrzet, postpubertasban a nemi szérzet elvesztése
sem ritka. Férfiakndl ez a tiinet hidnyzik, ugyanis az adek-
vat androgén hormon szintet a testisek tartjdk fenn. A fér-
fibetegeknél fibrosist €s calcificatiét irtak le a porcokban,
elsdsorban a fiil porcaiban (7, 10, 20, 54, 55).

Az Addison-kér gyakran tarsul autoimmun betegségek-
kel, vitiligo a betegek 10-20%-ban jelentkezik (20).

Hypadrenia kovetkeztében 1étrejott elektrolithdztartas-
zavar extrakutdn altaldnos tiineteket okoz, mint a gyenge-
ség, anorexia, testsulycsokkenés, hasi fadjdalom, hanyin-
ger, hanyds, posturalis hypotensio (25,56).

Gonadalis eltérések bortiinetei

Hyperandrogenismus

Androgén-hormon tulsuly férfiakndl a serdiilékortdl,
valamint terdpids androgén-hormon p6étlas sordn alakul
ki. Emelkedett androgén-hormon szinthez mindkét nem-
ben az adrenogenitalis szindréma (AGS, autoszomalis
recessziv mdédon 6roklédé kortizol-szintézis zavar), andro-
géntermeld mellékvesekéreg-tumorok (szerzett AGS)
vezethetnek, azonban elGfordulasuk extrém ritka (23,
25, 56).

No6knél a hyperandrogenismus oka polycystds ovarium
szindroma (PCOS, Stein-Leventhal szindroma), SAHA
szindroma (seborrhea, terdpia rezisztens acne, hirsutis-
mus, férfias tipust androgén alopecia), ritkdn androgén-
termel6 ovariumtumorok lehetnek.

PCOS (androgén termeld thekasejtek az ovariumban)
gyakorisdga miatt kiemelt figyelmet érdemel: a reproduk-
tiv koru nék leggyakoribb endokrin betegsége, valamint a
n6i medddség leggyakoribb oka. A hirsutizmus — fokozott
szérnovekedés arcon, allon, has kozépvonaldban, emls-
kon — hatterében gyakran PCOS 4ll. Eurépédban a preva-
lencia 6,5-8% (7, 10, 20, 23, 30, 55). Két tipusdt kiilon-
boztetik meg: LH-tipushoz inzulin-rezisztencia nem tar-
sul, Hair-An tipus: inzulin-rezisztencidval tarsul. PCOS-
ban androgén tulsily, anovuldci6, menstrudciés zavarok
(oligomenorrhoea, amenorrhoea), obesitas (centrélis obe-
sitas) jelentkezik (23). A hyperandrogenismus jelei alakul-
hatnak ki: sulyos akne, seborrhea, hirsutismus, androgén
tipusu hajhullas. Esetleges virilizaci6s tiinetek jelenhetnek
meg: mély hang, férfias kiillem, clitoris €s labia major
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hypetrophia, utébbi akar scrotumszerd bérredézetet okoz-
hat (9, 14, 23, 31, 52).

Az androgén hormonok tilzott termel6dése fitknal
isosezexudlsi zavarhoz vezet, serdiil6kor elStt pseudopu-
bertas preacox, felnéttkorban infertilitds alakulhat ki
(25, 606).

Hypoandrogenismus

Kasztracio, tumor, gyégyszer kovetkezménye lehet.

Tiineteit az életkor hatirozza meg. Pubertds elStt a ma-
sodlagos nemi jelleg kialakuldsa elmarad (7, 10, 55).

Hyperéstrogenismus

Az 6sztrogénnek mind hasznos és mind nem kivant ha-
tasai is vannak. Menopausat kovetd Osztrogénpo6tlds javit
az epidermadlis atrophidn, djjaépiti a dermadlis kollagént.
Az 0sztrogén a faggyitermelésre gatld hatast fejt ki, akne
kezelésében az ordlis kontraceptivumok 1étjogosultsagu
szerek, kifejezetten az 6sztrogén tilsulyu fogamzasgatlok.
Ennek ellenére terhességben a keringd 0sztrogén, a relativ
androgén hormon tobblet, az emelkedett progeszteron
szint egyes betegeknél az akne exacerbatiojat okozza (20,
24, 25, 56).

Telogén effluvium, diffiz haj-, és testszSrzetvesztés
el6fordulhat terhességet kovetSen és az ordlis kontracepti-
vumok szedésének felfiiggesztése utan.

Gravidédknal és szintetikus 0sztrogénszarmazékokat sze-
d6 nébetegeknél az emelkedett Osztrogén szint kovetkez-
tében a kovetkez6 bortiinetek jelentkezhetnek: teleangiec-
tasidk, poknaevusok, tenyéri erythema, pigmentacids za-
varok (7, 10, 20, 24, 55).

Melanociter 1ézidk — naevusok, melanoma malignum —
szine terhesség alatt sotétedhet. Hyperpigmentacié ala-
kulhat ki a mammilldkon, a genitélis nydlkahartyan. Ter-
hességi melasma — szabdlytalan alakd, hyperpigmentalt
maculak — alakulhat ki a homlok-, a mellkas-, az orr-, a
fels6 ajak-, az 4ll-, a nyak régidjaban. Bar a melasma
sziilés utdn regredidl, kovetkezd terhesség esetén ismét
megjelenhet. Ezzel szemben, ha a melasma orélis fogam-
zasgatlé készitmény alkalmazdsa sordn 1€p fel, a gyogy-
szer szedésének felfiiggesztése utan is perzisztalhat (10,
20, 24).

Emelkedett 0sztrogén szint esetén acanthosis nigricans
jelenhet meg.

Irodalmi adatok szerint az erythema nodosum kivaltasa-
ban az ordlis antikoncipiensek koroki tényezéként is szo-
ba jonnek.

Hyperosztrogénizmus esetén ritkdn eléfordulhat a por-
phyria cutanea tarda, valamint az SLE tiineteinek fellob-
banasa (20).

Serdiil6kor el6tt lanybetegeknél pubertas praecox, fitk-,
férfibetegeknél gynecomastia €s hereatrophia alakul ki (7,
10, 24, 25, 55).

Hypodstrogenismus

Menopausét, ovarectomiat kovetd androgén effluvium
(férfias tipusu), flush tiinetek, tenyéri és talpi hyperkerato-
sis, rhagasok, szdraz, viszketd bdr, hiivelynyélkahartya at-
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rophia, csokkent bér barrier funkcidk, pulpitis sicca, rha-
gadiform ekzéma kialakuldsa gyakoribb (10, 20, 24).

Diabetes mellitus boértiinetei

A szénhidrat-anyagcsere Osszetett zavara kovetkeztében
kialakult vascularis, trophicus, degenerativ karosoddsok
dermatolégiai szempontbdl nagyon szines tiinetegyiittesek
kialakulasat okozza (7, 10, 20, 25).

Necrobiosis lipoidica

Patogenezise ismeretlen. A jellegzetes hisztolégiai sa-
jatsagai alapjan leirt diabetesben el6fordulé bértiinet elne-
vezése Urbach-t6l szarmazik (1932).

A bértiinet a harmadik évtizedben jelenik meg, ndi do-
minanciaval (haromszor tobb nénél fordul eld, mint férfi-
betegnél) (38).

Klinikai megjelenésére a fényld, éles hataru, atrophids
plakk jellemzd, soliter vagy multiplex formdban, gyakran
bilateralis, livid szé€ld, sargasbarna szind, szélen capillaris
tagulatokkal. Tipusosan a labszar feszitd felszinén lathato,
lassan terjed. A pretibialis teriileten kiviil még a bokan,
labfejen, combon, a ldbszar hajlité felszinén is kialakul-
hat. A kezdeti elvéltozas gyakran kicsi, hamlo, erythemas-
barnds papula, plakk, amelyek a sarcoidosis, vagy a gra-
nuloma anulare klinikai képét utdnozhatjdk. A kezdeti
bértiinetek lassi novekedést mutatnak, konflualodhatnak
és kialakitjak a fentiekben leirt tipusos necrobiosis lipoi-
dicat (10, 19, 38, 45).

A tiineteket fajdalom és pruritus kisérheti, a legtobb le-
sio azonban szubjektiv panaszt nem okoz (38).

Anaesthesia kialakulhat a plakkok teriiletén, az esetek
mintegy 13-35%-ban trauma utan kifekélyesedik. Spon-
tan remisszi6 az esetek 20%-ban fordul el6. A necrobio-
sis lipoidica tiineteivel megel6zheti a manifeszt diabe-
test, de a terheléses vércukorvizsgédlatok rendszerint po-
zitivak.

Atipusos formdja az tn. Mischer-féle granuloma, ami
gylri alakd, szélén beszlrt, kozepén atrophids plakk
(10,38).

Egyes esetekben necrobiosis lipoidica talajan kialakult
krénikus fekélyeknél laphamcarcinoma kifejlédését leir-
tak (20).

Granuloma annulare

Klinikai diagnézis tipusos esetben nem nehéz: gytri
alaku, szélen tomott tapintatd, anularis rajzolatta osszefo-
lyé papuldk, bdrszini vagy kissé livid-barnds plakkok,
szimmetrikusan, a kéz és labfejeken, végtagokon, torzson
(5, 16, 10, 25, 55).

Atipusos formaban barndsvoros, lapos, bizarr alakzatot
leird, lapos, alig besziirt papuldk, disszeminalt, a torzs
nagy részére kiterjedé dermatosis, részben lichenoid pa-
puldkkal. A tiinetek néha alig beszirtek.

Lazabb szovetekben, fejbdron, ujjakon tomott csomd
formdjaban tapinthatd, soliter, vagy elszdrtan, tobbszoros
1€zi6 formdjaban. Igen ritkan linearisan, vagy egy régiéra
lokalizalt formédban észleljiik (5, 16).



Néha calcifikacié lehet6sége is felmeriil, a csomdk to-
mottsége miatt.

Tipusos és atipusos formdk gyakran egyiitt észlelhe-
ték (10).

Acanthosis nigricans

A nyak, a hajlatok sotéten pigmentalt, papillomatosus
megvastagoddsa. Altaldban szimmetrikusan jelenik meg,
a nyalkahartydk is érintettek lehetnek. Sotétebb bortieken
gyakoribb.

Szovettanilag hyperkeratosis és papillomatosis jellemzi,
minimalis acanthosissal (29,44).

Acralis erythema
Erythema a kezeken és vagy csak a labakon. A diabete-
ses kisér-occlusiét kompenzal6 hyperaemia.

Diabeteses dermopathia

Szubjektiv panaszokat nem okoz6 kicsi (<lcm), barnds-
erythemads, hegszer(, atrophids foltok a ldbszarak feszit6
felszinén, melyekbdl egy-két éven beliil rezidudlis atro-
phia vagy hypopigmentacié alakul ki. Valészintileg trau-
ma okozza (19, 20, 45).

Acralis szaraz gangréna

Makro- és mikrocirculaciés zavarok kombinaciéja. Dia-
beteses angiopathia tiineteként érsztikiilet jelei észlelhe-
téek az als6 végtagon. A periférids keringés teljes elégte-
lensége vezet a stlyos képhez (2, 7, 8, 61).

Malum perforans pedis. A talpon kialakulé fajdalmat-
lan, trophicus fekély (diabeteses neuropathia).

A diabeteses ldb

Ersziikiilet és mikorcirculdciés zavarok miatt kiala-
kul6 komplex folyamat. A képre jellemzé a fajdalmas
labszarfekély, de tarsuld diabeteses neuropathia esetén
a fajdalom mar hidnyzik. Labujjak necrotikus trophicus
fekélyei, nehezen gydgyuldé ulcusok, silyos, elhizé-
dé diabetest jellemzik. A mikrocirculaciés zavarokhoz
fajdalmas fekélyképzd6dés, multiplex ulcerdcié tarsul-
hat. Ha az érsziikiilet okozta macrocirculdcids zavarok
érsebészeti beavatkozdssal vagy értadgitissal mar nem
korrigdlhaték, gangrena képzdédik, melyet amputicid
kovet. Ismétl6dé erysipelasok nehezen kivédhetdk, a
secunder lymphoedema, haemosiderin pigmentaci6 és
az amputiciok silyos allapothoz vezetnek (2, 7, 8, 9,
51, 61).

Perforaléo keratosisok

Viszketd, keratotikus papuldk, follicularisan vagy peri-
follicularisan.

A papuldk csoportosan, vagy verrucosus plakkd konflu-
alédva jelennek meg, predilectios helye a torzs és az arc.

Els6sorban sotétbdri, dializalt diabeteses betegekben fir-
tak le (19, 20, 45).

Rubeosis diabeticorum
Krénikus pir az arcon, nyakon, felsé végtagokon. Szén-

hidrétszegény diétaval javul. Ertagité terdpiak fellobbant-
jak a bortiineteket.

Haemochromatosis- bronz diabetes

A vasanyagcsere genetikusan determindlt zavara (HFE
mutécié okozza, hot-spot: C282Y).

A klinikai tiinetek alapja a vas korlatlan felszivodasa és
a parenchymads szervekben torténd lerakéddsa. Féként a
madj, a 1ép, a pancreas, a sziv és a bdr érintett. Ritkan a hy-
pophysis is kdrosodik, ilyenkor szekunder médon gonada-
lis hipofunkcié alakul ki.

Fokozott melanin (kevésbé vas) okozza a bdr barnas-
bronz elszinez6dését, mikozben diabetes mellitus, cirrho-
sis és cardialis elégtelenség tiinetei észlelhetéek. Bératro-
phia, ichtyosiform tiinetek, koilonychia, a testszérzet
megritkuldsa gyakran kiséri (12, 25).

Scleroedema adultorum Buschke

A hat felsé részén, nyakon, fels6 végtagokon erythe-
mads, tomott a bdr, glycosaminoglycan lerak6dds miatt.
Oka ismeretlen, diabetes mellitus kezelése nem javitja a
tiineteket. Leginkdbb 2-es tipusi diabetes kapcsan latjuk,
gyermekeknél nem irtdk le a folyamatot.

2,5-14%-at érinti a diabeteses betegeknek (20, 42).

Eruptiv xanthomdk

1-4 mm-es csoportos voros-sargds, lapos papuldk a glu-
tedlis régidban, a végtagok extensor oldalan. Hetek, hona-
pok alatt képzddnek rendszerint rosszul bedllitott diabete-
ses betegekben, magas triglycerid szintek mellett. A szé-
rum lipoproteinek (f6leg a chylomicronok) athatolnak a
bér véndinak faldn és a dermalis makrofdgokban akkumu-
lalédnak. Kezdetben a xanthomakban trigliceryd dominan-
cia van, a késébbiekben a koleszterin tartalmik novekszik
meg a trigliceryd gyors resorpcidjanak kovetkeztében.

A diabetes kontrolljaval az eruptiv xanthomak eltinnek
(10, 19, 20, 45).

Carotinaemia
A bér diffiz sargas elszinez6dése. A szérum karotin
szint emelkedése okozza.

Bullosis diabeticorum

Ismeretlen eredetti feszes fali hdlyagok jelennek meg
az acralis régidkban, els6sorban a labszaron, ritkan a kéz-
és labujjakon, csuklon, kézfejen.

A szabdlytalan alakd vesiculdk, bulldk nagysaga atlago-
san 0.5-17 cm. A tiinetek hirtelen jelennek meg és spontan
2-6 héten beliil regredidlhatnak.

A diabetesben szenvedd betegek 0,5%-nal fordul eld
(19, 36, 45, 46, 47).

Diabeteses cheiroarthropathia

Vaskos bdr, limitdlt kéziziileti mozgéssal, ami flexids
kontraktirahoz vezethet az V., majd radidlisan progredidlva
a tobbi ujjon. A két tenyér feliilete nem fektethetd ossze. A
bdrben a kollagén fokozott glycolizicidja okozhatja. Diabe-
teses cheiroarthropathia kialakuldsa Osszefiiggésbe hozhat6
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a diabetesben kialakulé microangiopathiaval, a betegeknél
diabeteses retinopathia, nephropathia tarsuldsa gyakori (15).

Gyakori borinfekciok — erythrasma, intertrigo, candidia-
sis, cellulitis, necrotizal6 fasciitis (20, 31).

Diabeteshez tarsulo szindromak

HAIR-An szindréma. HyperAndrogenaemia, Insulin Re-
zisztencia, Acanthosis Nigricans (29, 49).

Achard-Thiers szindroma: obesitas, diabetes mellitus,
hirsutismus (arcon bajusz és szakallképz6dés: szakallas
ndk diabetese), hypertonia, polycystds ovarium szindréma
része (39).

Glucagonoma szindroma — a glucagont szekretdl6 pan-
creas tumor miatt diabetes mellitus kiséri. Tiinetei: necro-
lyticus migratoros erythema.

Lawrence-Seip (v. Seip Lawrence) szindréma: lipoatro-
phia, inzulin rezisztens diabetes mellitus, hypertrichosis,
acanthosis nigricans, mentalis retardaci6.

Morgagni, vagy Morgagni-Stewart-Morel szindréma:
hyperostosis frontalis interna, fejfdjas, vertigo, diabetes
mellitus, hypertonia, neuropszichidtriai tiinetek, eseten-
ként papillaris oedema, gorcsok, diabetes insipidus, hy-
perparathyreoidismus (32).

Polyendocrinopathiak

Tobb endokrin szerv megbetegedése, melyhez egyéb szer-
vek koros eltérései tarsulhatnak.

Ide tartoznak a polyendokrin hidnyszindromdk, vagy
polyglandularis autoimmun szindrémadk, valamint a multi-
plex endokrin neoplazidk (MEN) (25).

Polyglandularis autoimmun szindréma

Legalabb két, vagy tobb endocrin mirigy elleni autoellen-
anyagok, illetve azok lymphocytds beszlir6dése jellemzi.
Mellékvesekéreg insufficiencia (hypoadrenalismus), hypo-
parathyreoidismus, mucocutan candidosis mar gyermek-
korban jelentkezhet (1. tipus). Addison kér, autoimmun thy-
reoiditis és/vagy 1. tipusu diabetes mellitus (IL. tipus).

III. tipusban autoimmun thyreoiditis és/vagy 1. tipusu
diabetes mellitus €s esetleg egyéb autoimmun folyamat
(hepatitis) egyiittese fordul eld.

A korképekhez a jellegzetes bortiinetek, leggyakrabban
alopecia areata, vitiligo vagy hyperpigmentacié tarsulhat-
nak (33, 48).

Multiplex endokrin neopldzidk (MEN)

Multiplex endokrin adenoma és carcinoma. Immunza-
varokkal, immundeficienciaval tarsulhat.

Krénikus mucocutan candidosis, angulus infectiosus,
tobb kéz és labkormon myecosis, kiterjedt, silyos mykoti-
kus infekciok alakulhatnak ki (10,25).

MEN [ (Wermer szindréma) (Au. Dom)
Adenoma a mellékpajzsmirigyben, pancreasban és a hy-
pophysisben.

MEN 1 szindréoma leggyakoribb manifesztaciéja a pri-
mer hyperparathyreodismus, kovetkezményes hypercal-
caemiaval, urolithiasissal €s a csontok abnormalitasaval.

A betegek 80%-ban pancreas-szigetsejt-tumor alakul ki.
Gastrinoma az esetek 60%-ban, insulinoma 20-35%-ban,
glucagonoma 3%-ban alakul ki. Glucagonoma jellegzetes
bértiinetekkel tarsulhat: necrolyticus migratoros erythema
alakulhat ki; emellett el6forduht anorexia, anemia, diarr-
hea, vends trombdzis és glossitis. A pancreas érintettsége
miatt diabetes mellitus gyakori MEN I-ben.

Hypophysis-tumor kovetkezménye acromegalia, hy-
perprolactinaemia, ektopids Chushing-koér lehet, melyeket
a fentiekben targyalt bdrtiinetek kisérhetnek.

Emellett az arcon angiofibrémaék, kotészoveti naevusok
jelenhetnek meg, a sclerosis tuberosdhoz hasonl6 koérké-
pet létrehozva (27,28).

MEN 1I.

RET onkogén muticidk, melyek két kiilonb6z8, mar
kordbban szindrémaban azonositott tiinetcsoportot okoz-
nak, attél fiiggben, hogy a gén mely exonjai hordozzdk a
mutdciét. 3 klinikai formdjat kiilonboztetjilk meg:

1. MEN-II a (Sipple szindroma) (Au. Dom.). Primér
bdrtiinetek altaldban nincsenek. A tiinetek elérehaladasa-
val azonban cutan maculosus amyloidosis léphet fel. Hy-
perparathyroidismus és/vagy parathyroid hyperplasia, me-
dullaris thyreoid carcinoma (MTC) és pheochromocytoma
(21).

2. MEN II b (Gorlin szindroma, Wagenmann-Froboese
szindroma, multiplex nydlkahdrtya neuroma szindroma)
(Au. Dom.). Mar gyermekkorban is kialakulhat a pajzsmi-
rigy medullaris carcinoma, mely tumor domindlja a képet.
Kés6bb mellékpajzsmirigy adenoma, phaeochromocyto-
ma (kétoldali vagy multiplex), megacolon is tarsulhat.
Multiplex nyalkahdrtya adenoma, marfanoid alkat, notal-
gia paresthetica hivhatja fel a kérképre a figyelmet. Bor-
gybgyaszati tiinetek: multiplex nydlkahartya adenomak
(nagyobb nyelv, ajak, szemhéj aszimmetria), conjunctiva-
lis adenomak domindlnak. Néha caf-au-lait foltok, lenti-
gok lathatok (10, 11, 25).

3. Familiaris medullaris thyroid carcinoma, amihez rit-
kan tarsulnak egyéb endocrinopathidk (25, 55).

A bor, a haj, a korom gondos megtekintése fontos en-
dokrin betegségben szenveddkben is, és kotelezd része az
altalanos fizikélis vizsgdlatnak. Ne maradjon el a teljes
borfeliilet és a borfiiggelékek dllapotanak felmérése lehe-
téleg egyetlen bdrbetegnél sem. Bandlisnak tind, nem
specifikus tiinetek felhivhatjak a figyelmet egy endocrin
alapbetegségre, mely alapbetegségnek a kezelése lehet a
kulcs a bortiinetek gydgyitasahoz.
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