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Az osteosclerosisrdl, egy észlelt osteopoikilia eset
kapcsan

A szerz6k, egy altaluk észlelt osteopoikilia eset kapcséan attekin-
tik a korkép ismérveit, kezelési lehet6ségeit, s dsszefoglaljak az os-
teosclerosis syndroméakat.

Megallapitjak, hogy a korkép nagyon ritka, de indokolatlan
izlleti fajdalom, duzzanat esetén, rontgenfelvétel készitése elenged-
hetetlen. Rontgen elvaltozas esetén osteosclerosis syndromara gon-
dolni kell, s a kiegészitd vizsgalatokat is el kell végeztetni. Férfi
beteg esetén, a katonai alkalmassdg megitélését — betegség le-
folyasanak ismeretében — donté fontossaglunak tartjak.

A katonai szolgalatra valé alkalmassag elbirdlasanal figyelemmel kell lenni
a legaprébb, a beteg altal el6adott rendellenességre is. Ilyen jelentéktelennek tiing
elvaltozas lehet pl. egy izllet megterhelésre jelentkezd, pihentetésre remittal6 duzza-
nata vagy fajdalmassaga.

Sok esetben az elhanyagolhaté — a vizsgalatkor éppen nem lathaté — tiinet
vagy tlinetek egy kis odafigyeléssel — esetleg stulyos kdrképek felismeréséhez vezet-
hetnek. Ezt latszik bizonyitani kdvetkezd esetiink is.

K. K. 22 é. férfi beteg. EImondasa szerint kb. 1 évvel ezel6tt, birkdzas kdzben megranditotta
a bal térdét. Duzzanat nem alakult ki, csak fajdalom jelentkezett. Konzervativ kezelésre (faj-
dalomcsillapitas, nyugalomba helyezés, majd rovid ideig tarté fizikotherdpia) sem valt panasz-
mentessé. Rtg. felvétel nem készilt. 1981 januérjaban bal csukldjara vasdarab esett. Fracturat
feltételezve rontgent készitettek, torést nem taladltak, de a radius és az ulna carpalis részén,
valamint a kéztécsontokban foltos elmeszesedést észleltek. Rogzitést alkalmaztak, de tovabbi
vizsgélat nem tortént.

Bevonulasa 6ta (81. 08. 27.), a fokozott megterhelés hatasara iziletei fajdalmassa valtak,
kiséré duzzanat vagy lobos tlinetek nélkil. Panaszai miatt elsé izben 1981 oktéberében jelent-
kezett ambulanciankon. EImondéasa szerint f6leg a boka- és térdiziiletei hamar faradnak, fajdal-
massad valnak. Id6énként csip6- és deréktaji panaszok is jelentkeztek. Pihenésre spontdn meg-
szlintek. Duzzanat egy izben sem kisérte a fajdalmat. Rakérdezésre elmondta, hogy csaladjaban
csak édesanyjanal észleltek hasonlé rontgen elvéaltozasokat. Tovéabbi vizsgalatok a véletlen
leletet nem kovették. 1981. november 17-én kerillt kérhdzunkba felvételre és obszervaciéra.

Felvételkor: jol fejlett és taplalt fiatal férfi. B&re és lathat6 nyalkahartyai' vérteletek. Nyirok-
csomoék nem tapinthatdk. Fej, nyak, mellkas, has eltérés nélkil. Lép, maj: nem tapinthat6.
A mozgasszervek sem mutattak alaki eltérést, az izileti mozgasok teljesek, szabadok, fajdal-
matlanok.

Leleteib6l: hgb: 8,87 mmol/1, htk: 0,44, fvs: 5(> G/I, We: 3 ram/6, vizelet: savi, 1030, ubg:
norm, alb: 0, cukor: negativ, aceton: negativ, Gledék: negativ. Se.bi: 13,7 pmol/l. Thy: 2,4 E/m],
Ma: negativ. Se.creatinin: 83 jimol/1, Se.UN: 5,7 mmol/1, Se.elfo: of: 71,4 g/l, alb: 39,0 g/l,,
glob: 32,4 g/I. Se.alk.phosph: 107 IE, Se. ac. phosph: 11,0 IE. Se.Ca: 2,1 mmol/1, (kissé alacsony):
SGOT: 13, V/I, SGPT: 13 V/I, béta ASO: 170 E/m, latex: negativ, VDRL: negativ, vércsoport
,,0” (1), Rh. negativ.
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1. &bra

Rtg. felvételeket készitettiink: a koponyérél, a gerincrél, a valtakrol, a konyok és a kéz
csontjairdl, a medencérdl ésmkv. labrol: mkv. humerus fejben, a konyokiziletet alkoté csontok-
ban, az os pubis és ischiiben, mko. femur proximalis epimetaphysisében, a térd csontjaiban,
részben 2—4 mm atmérdjd kerek, részben 8—12 mm-es vonalas jellegi sclerotikus szigetek
lathatok. Az elvaltozas osteopoikilia kevert formajanak felel meg. Az abrazolt csontok alakja,
nagysaga normalis, az izlletek megtartottak. (1—s5.4abra)

Belgy6gyasz konzilium (dr. Tabaik): koros eltérés nincs. Eletkoranak minden tekintetben
megfeleld allapot. Jelenleg panaszmentes. Csontelvaltozasai heredietaer ossificatis zavarnak tart-
haték, nem befolyasolhaték!

Az osteopoikilia igen ritka kérkép, s az dsszefoglald néven osteosclerosis syndromak
egyike, ezért rovid attekintésiinket indokoltnak tartjuk.

So6s J. (cit. 7) szekci6kor, a hossz( csdves csontokban barnés szindi, nedvdus
vel6t, mig a lapos csontokban, a csontallomany fejlettségét, keménységét és a vel6
hianyat észlelte. A csontvel§ alapszdvet helyét kot6szévet foglalta el, velGsejtet
csak igen elvétve talalt. Kétféle csontgerendazatot tudott kimutatni: 1. részben la-
mellasstruktarat, alaktalan, szabalytalan csontsejtekkel és 2. osteoidot. Megallapitot-
ta, hogy a csontszdvet a vel6 helyét elfoglalé kot6szovettel szoros osszekdttetésben van,
mintha abbdél alakult volna ki. Ugyanekkor a maj és a lép csontvel6i metaplaziat
nem mutat.

A fenti elvaltozasokat 0Osszefoglaléan osteosclerosis syndromanak nevezzik.
A syndroma tobb korképet foglal magaba, melyek lehetnek orokletes és reaktiv
(secunder) korképek, tobb-kevesebb osteosclerosissal jarhatnak, és mindkét forma
eléfordulhat anaemiaval, 1ép- és majmegnagyobbodassal, vagy anélkil.
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1. Orokletes (primer) formak:

1. Reassive 0rokl6ds, kiterjedt osteosclerosis, anaemiaval — Albers—Schénberg
syndroma

(,,marvany”-betegség, vagy osteosclerosis congenita diffusa, osteopetrosis).

Gyermek- és fiatal korban kezdédik.

Jellemz6i: A csontok abnormis torékenysége, jarasi,novekedési visszamaradottsadg, nagyfoku
caries hajlam, a belsé szervekben mészlerakddas.

Rtg: diffuz osteosclerotikus ,,marvany csontok”.

Labor: emelkedett se. Ca., anaemia, lymphocytosis, extramedullaris haemopoesis, spleno-hepa-
tomegalia.

Lefolyds: a) gyors — haldlos
b) lasst (véletlen dg).

oly. ismeretlen: a) fejlédési rendellenesség,

b) mészanyagcsere-zavar,
c) zavart osteoclast m(kodés.

2. Recessive 0rokl6d6 osteosclerosis, anaemia nélkil.
3. Dominansan 6roklédé, jéindulatd osteosclerosis.
4. Orokletes, 'progressiv dyaphysis dysplasia: Camurati—Engelmann syndroma.

Periostitis hiperplastica. Systemés sclerotizalé hyperostosis. Osteopathia hyperostotica. Progres-
siv dyaphysis-dysplasia.

Gyermekkorban: sclerotizal6 hyperostosis myopathiaval.

ok: valészinlileg elcsontosodési zavaron alapulé, familiaris, 6rokl6d6 betegség.

Jellemz6i: kés6i jaradstanulds, kacsaz6 jaras, fokozodd faradtsdg érzés. lzomatrophia. Dyspro-
portionalis testnévekedés, hosszu végtagok, latasi zavarok.

Rtg: Szimmetrikus, generalizalt hyperostosis, f6leg a csoves csontok diaphysisén. A kompakta
allomany szabalytalan, halézatos struktara. A vel6(r besz(ikul, vagy kérosan kitdgul. Spontan
torés nincs! Ritkan a homlokcsont, az eliilsé és kozéps6é koponya alap csontjai, a csigolyak és
a medence is megbetegszenek.

Differencial dg: Albers-Schénberg-, Uehlinger-, Léri-, Caffey-Silvermann-, Pyle-, Paget syndroma,
osteopoikilia, osteomyelosclerosis, reaktiv csont sclerosis.

5. Orokletes recessiv enostealis és periostealis osteosclerosis: -Leri-syndroma.

Leri |.: Melorheostosis, sen osteosis eburnisans monomelica, sen osteopathia
hyperostotica. Flowing hyperostosis.

Valo6szinlleg recessiv-drokletes betegség. Csaladi eléforduldsa nincs. Minden életkorban el6-
fordulhat. Ritka, féleg a végtagok csontjain, részben periostealis, részben enostealis osteosclerosis
lathaté, melyek az érintett csontban ,,cseppké-szer(ien” helyezkednek el. Rendszerint egy végtag
betegszik meg, ritkan mindkét oldal. Az érintett csontban évekig tarté fajdalom, kés6bb izuleti
mozgaskorlatozottsag észlelhet6. A b6rén sclerodermiaszer( elvaltozasok, izomsorvadas és lagy-
rész elmeszesedés is el6fordulhat. Anaemia nincs!

Rtg: mészdus, cseppszerlien elnyult teriiletek, féleg a csont tengelye mentén helyezkednek el.
Az elmeszesedett részek, a rovid csontokban szélesebbek és marvanyszerek.

Prognoézis: Idénként progresszio.

Leri Il.: plenostosis familiaris, seu drokletes-polytop enchondralis csontosodasi
zavar.

A syndroma onallésdga vitatott, a betegség a Morquio és a Pfaundler—Hurler syndroma valto-
zata. Féleg férfiak betegsége. Dominansan 6roklédik.
Jellemzsi: rovid, vastag, hurkaszer(i ujjak, az interphalangealis izlletekben az ujjak fixaltan,
hajlitott allapotban vannak. A kar befelé rotalt helyzetben. A felsévégtag elall a térzstél. A ko-
nyok- és kézizileti mozgasok erdsen korlatozottak. A labak varus helyzetben, a labujjak mozgasai
is besz(ikultek. Az alsdvégtagok kifelé rotalt helyzetben vannak. A gerincoszlop mozgésa korla-
tozott, néha ékcsigolydk taldlhatok. Mongoloid tipust arc, legt6bbszor szellemi fogyatékossag
és testndvekedési visszamaradottsag.

Rtg: dia- és epiysisek kiszélesedtek, megvastagodottak. A metacarpusokon korai epiphysis
zarédas figyelheté meg.

211



6. Osteopoikilia:

Az osteopoikilia ismeretlen aetiol6giaju és pathogenesili, autosomalisan, domi-
nansan 0rokl6d6 rendszerbetegség, mely minden korban felléphet, de leginkabb
a 3. évtizedben manifesztalodik. A megbetegedettek kétharmada férfi.

Pathologiailag: a csontok spongiosajdban gombostlifejnyi-lencsényi nagysagdu,
élesen elhatarolt, szlirkésfehér gocok lathatok, melyek tdlnyomdéan lamellaris csont-
szovetbdl allanak.

El6forduldsuk: gyakoriak a hosszu és révid csdves csontokon, kitlintetett helyek
az epimetaphysisek. A lapos csontokon a medence kivételével ritkan lathatok, a ko-
ponyacsontok csak kivételesen érintettek.

Eadioldgiailag: a normalis alakd, nagysagu csontokban a spongiosa-gocok kerek
vagy ovalis, mészben gazdag, éles szélli foltokként jelentkeznek, iziiletkbzeiben
szamuk és nagysaguk ndé. A lenticularis forma mellett el6fordulhat striatalis meg-
jelenés (Woorhoeve), ill. a kett6 kombinalédhat (Melnick). A csontndvekedéssel
az elvaltozasok szam- és nagysagbelileg novekedhetnek (1, 2, 3, 5, 7, 8).

Klinikailag: az esetek nagyrésze véletlen radiolégiai mellékleletként keril fel-
ismerésre, de mintegy 20%-ban schub-szerl iziuleti fajdalmak, funkcidzavarok jelent-
kezhetnek, féként megterhelésre. A betegség vérképelvaltozassal, Iép -és majmeg-
nagyobbodassal nem jar (e szempontbdél talan egyedilallé az osteosclerosisok kdzott)
és patholdgias torést csak elvétve okoz.

Ritka esetben az osteopoikilidhoz bértiinetek tarsulhatnak: a b6rén lencsényi,
enyhén kiemelkedd, egymastdl elhatarolt, sargaba hajlé szind, ovalis vagy kerek,
beszlir6dott papuldk lathaték, amelyek halézatos elrendez6désben, slrlin egymas
mellett, szimmetrikusan helyezkednek el a hat felsé részén, a nyakon, a felkarokon,
a hason, a lumbalis tdjékon és a combokon.

Ha ezt a lenticularis-disseminélt dermatofibrosist és a kulénben normélis
csontok gdcos-sclerotikus elvaltozdsat egydlttesen észleljik, beszélink Buschke—
Ollendorf-syndromarol.

7. Uehlinger syndroma: seu hyperostosis generalisata, pachydermiaval, seu
generalizalt familiaris osteophytosis (Friedrich—Erb—Arnold syndroma), seu idio-
pathias Marie—Bamberger syndroma pachydermidval, seu pachydermoperiostitis,
seu megalia ossium et cutis (Gronberg), seu idiopathids generalizalt hyperostosis
(Freund), seu acromegaloid osteosis.

Familiaris, szérvanyos betegség. Mesenchymalis mutatiot tételeznek fel, hasonl6 patho-
genesis alapjan, mint a myositis ossificans progressiva esetén. A betegség férfiakon gyakoribb,
nem progredidl. 3—7 év mulva megnyugszik. Egyéb alapbetegség nem észlelhet6. A pubertas
korban kezd6dik, a végtagok hosszuak, a kis és hossz csdves csontokon és a medence csontokon
hyperostosis lathat6. A pachydermia f6leg az alkarokon, az alsé végtagok alsé részén és rend-
szerint a koponyan, a homlok b&rén (cutis verticalis gyrata) jelentkezik. Rendszerint a szemhéjak
és a fulporcok is megvastagodnak. Dobver§ ujjak.

Tilg: A cs6vescsontok megvastagodottak, oszlopszerliek, a kompakta &llomany toméor,
a csontgerendazat széles, a lapockan és a medencén osteophytdk lathatok, az interossealis
membranok elcsontosodnak (a gerincoszlop szalagrendszere, kisiziiletek, costovertebralis izesu-
lések, a kéz- és labt6csontok kozti iziletek).

Differencial dg: Marie—Bamberger, l'aget, Camurati—Engelmann, Albers—Schénberg
syndroma, osteoplastikus metastasis, osteomyelosclerosis...

8. Familiaris metaphysis dysplasia = Pyle syndroma. Cranio-metaphysealis
dysplasia.
Nagyon ritka. A betegség els6 jelei mar a csecsembkorbanfcjelentkeznek, nehezitett orrlégzés

forméajaban. Késébb kifejlédik a leontiasis ossea (laposan 016, széles orr, nyitva tartott szdj,
hangsulyozott jaromivek, brachycephalia, prognathia). Normalis testhosszndévekedés, normalis
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értelmi fejlédés. Nagyothallds, néha a n. opticus atrophia, olykor kétoldali facialis paresis kiséri
a korképet. A vérben koros elvaltozas nincs.

Rtg: a csdvescsontokon metaphysis dysplasia, féleg a distalis femurvég kiszélesedett, meg-
vastagodott. A lumbalis csigolyatestek megnyultak. Az orrmellékiiregek és az os mastoideum
pneumatizaci6ja hianyzik. Néha fokozott csont torékenységgel jar.

Differencial dg: Lues connata, Albers—Schdnberg-, Camurati—Engelmann, .laffe—Lich-
tenstein syndroma.

9. Koszewszki syndroma;
Velesziletett osteosclerosis seu generalizalt hyperostosis.

Ok: ismeretlen. Nagyon ritka, velesziiletett generalizalt hyperostosis, mely néhany nap
alatt a csecsemd@ haladldhoz- vezet. Anaemia, altalanos izomhypertonia, fokozott reflexkészség,
a vér Ca-szintje normalis.

Differencial dg: Albers—Schdnberg syndroma, lues connata.

Il. Reaktiv (secunder) formak:

10. Osteosclerosis a vérképz8 betegségekben
11. Osteosclerosisok exogén intoxicatiok soran (6lom, foszfor, fluor, A- és I)-
vitamin).

1 tablazat

Az osteoslerosisok felosztasa
I . primaer formak:
Albers— Schonberg syndroma

1. Recessive 0rokl6dé, kiterjedt sclerosis, anaemiaval.
recessive 0rokl6d6

2. sclerosis, anaemia nélkil

Camurati—Engelmann syndroma

3. Orokletes, progressiv diaphysis dysplasia
dominénsan 6rokl6dé

4. joindulata sclerosis

Leril és 11 syndroma

a) drokletes, recessiv enostealis és periostealis sclerosis
i») 0rokletes, polytop enchondralis csontosodasi zavar
osteopoikilia

fi. bérelvaltozéassal: Buschke—Ullendorf syndroma
Vehringer syndroma

7. orokletes, generalizalt hyperostosis, pachydermiaval
Pyle syndroma

8. familiaris, metaphysis dysplasia

Koszewski syndroma

9. velesziletett osteosclerosis, vagy generalizalt hyperostosis
I1. secundaer — reaktiv — formak:

osteosclerosis

10. a vérképz6 betegségekben

osteosclerosis

11. exogén intoxikaciék soran: 6lom, foszfor, fluor, A- és D-vitamin.
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Osteoscierosisok okai és tlinetei

Ismeretlen 1—9
Ok

Ismert 10—11

Ujsziilott 2—6—8—9
El6fordulas Fiatal 1—2—0—7—10—11

1d6s 10—1

Gyors 1(+)-9 (+)
Lefolyéas

Lassu 1—2—3—4—6a—6—7—8—10 11
Anaemia 1—8—9—10—11
Hepato-splenomegalia 1—8—10—11
Fokozott torékenység 1—8—11
Bdérelvaltozas 5/a—6—7
Rontgen eltérés 1—n
Ca szint emelkedés 1
Mozgészavar 1—4—5a—b

Megbeszélés:

Az osteopoikilia, amennyiben bértinetek nem Kkisérik, csak megterhelésre okoz
— lzilet kozeli elhelyezkedése kovetkeztében — fokozott igénybevétel esetén,
fajdalmat, gyors faradékonysagot. Az osteopoikilia, szemben a legtébb osteosclero-
tikus folyamattal, vérképi elvaltozast, gyakori csonttorést, liepato- és spleno-
megaliat nem okoz.

Lenticularis, disseminalt dermatofibrosissal egyittes el6forduldsa esetén
(Buschke— Ollendorff syndroma) a vilagirodalmi adatok alapjan, més konstitucio-
nalis anomalidk is kimutathaték, dgymint: osteogenesis imperfecta, kék sclerak.
A koOzponti idegrendszer zavaraival is kombinéalédhat: debilitas, epilepsia, neuro-
pathia kisérheti. Ugyancsak irodalmi adat familiaris diabetessei, myxoedemaval,
achondroplasiaval valé egyuttes el6fordulasa (4,6,7). Vizsgalt betegiiknél a szerz6k
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egyik tlinetet sem észlelték, a folyamatot benignusnak tartottak és fizikai korlatozast,
valamint gyakori vérkép kontrollt javallva bocsatottak alakulatdhoz.
Fontosnak tartjak, hogy hepato-splenomegalia esetében, aplastikus anaemiak-
a sternum punctio, vagy a crista ilei punctiéja nem sikerll, vagy csak tobbszori
prébalkozas utan vihetd ki, mindig gondolni kell az osteosclerotikus folyamatra
és a csOvescsontok epiphysisének allapotarol rtg. felvételekkel meg kell gy6z6dni (7).
Amennyiben az osteosclerosis fed6név alatti, barmely kérképnek megfelel6
csontelvaltozast taldlunk, a splenectomiat elvégezni abszolid kontraindikalt, mivel
a beteget megfosztjuk egyetlen vérkéspz6 szervét6l, ez a beteg gyors halalahoz vezet.
A szerz6k megallapitjdk, hogy izoléalt osteopoikilia esetén, a katonai mindsités,
csakis a fizikai megterhelés al6li mentesités lehet, gyakori vérkép-kontroli mellett.
Ezeken felll a szerz6k azért is érdemesnek tartottdk a korkép ismertetését,
mert igen ritkan fordul el6, s a magyar szakirodalomban egyetlen eset &nall6 le-
irasat sem talaltdk meg az utolsé 10 év anyagaban és tankdnyvi adatként sem sze-
repel.
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ranaanep JI., Eopdem 3.:

K BOIIPOCy OB 0CTEOCKJ1EPO3E.
Od,MH CHYTAM OCTEONOMKHJIMM

B (BHBH ¢ cayaacM ocTeonoiikHJinn b cboch npaianKe, aBTopbi paccMaTpHBaroT ripHanaxn KapTM-
Hol 60ae3HM, BOSVDSKHOCTH JieHOHHH H AaiOT 0030P 06 OCTeOCKagpOTHHECKHX CHHapoMax. yCTa-
HaBaMBaioT, hto KapTHHa 60ae3HH peiuco BCTpeaaeTCH, ho npn bo3hhkhobchhh HeodocHOBaHHOR
6oatf m npnnyxjiocTH b cycTaBe, peHTreHorpa(J)MS Heodxoamvia. B caysae pir. n3MeHeHnk caeayeT
HVETb b BHay ocTeocKaepoTHMecKMii CHHapoM h npoBoaHTb aonoaHHTeabHbie HCcaeaoBaHHfl. Co
3HaHneM 3a60aeBaHHB, bochho-mcahumhckhm 3KenepTH3 HMeeT pemawmee 3HaHeHue.

Dr. L. Gavallér, Dr. E. Bordacs

OSTEOSKLEROSE ANAAND EINES FALLES VON OSTEOPOIKILOSE

Es wurden anhand eines eigenen Falles von Osteopoikilose die Kennzeichen und die Behand-
lungsmethoden beschrieben sowie die Osteosklerosensyndrome zusammengefasst. Man stellt fest,
dass dieses Krankheitsbild selten vorkommt, aber bei Gelenksohrnerzen oder Schwellungen sind
unbedingt Réntgenaufnahmen anzufertigen. Bei positiven Rontgenbefund muss man an Osteo-
sklerosesyndrom denken und weitere Untersuchungen sind ndétig. Fir sehr wichtig halt man
bei Ménnern die Diensttauglichkeit zu beuraeilen, deswegen muss man den Verlauf der Erkran-
kung kenneu.
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OSSZETETEL

Tablettdnként 25 mg cinnanzinumot tartalmaz.

JAVALLATOK

A cerebralis keringés zavarai: arteriosclerosis cerebri, apoplexia és cerebro-cranialis sérilé-
sek utokezelésében, egyenstlyzavarok, migraine. A periférias erek megbetegedéseiben
(Buerger-kor, Raynaud-szindroma, angiopathia diabetica, acrocyanosis) a claudicatio inter-
mittens, paresthesia, trophicus zavarok kezelésére.

ADAGOLAS

Naponta 3x1 vagy 3x2 tabletta hénapokon keresztiil, rendszeresen. Erzékeny betegeknél
ajanlatos a kurat napi 3x1 tablettaval kezdeni és fokozatosan emelni az adagot.

MELLEK HATAS

Az atlagosnal nagyobb adagok alkalmazasakor eléfordulhatnak: enyhe somnolentia vagy
gastrointestinalis zavarok, amelyek az adag csékkentésére néhany nap milva spontan meg-
szlinnek
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