
llier (15) francia sebész 1898-ban a végtagok egy-
noldali megrövidülésével, sántítással, fájdalommal
nés multiplex csontchondromákkal járó betegséget

ismertetett.
Keith (11) 1913-ban arról írt, hogy az elváltozások

többnyire kétoldaliak, bár eltérõ súlyosságúak lehetnek, s
egyoldali elõfordulást a larvált elváltozások felületes
vizsgálata miatt írnak le. A közlések összehasonlítása
alapján megállapította, hogy a kéz és lábtõcsontok kivé-
telével bármely csont károsodhat. 

A betegség eredetére és kifejlõdésére vonatkozó bi-
zonytalanságok miatt a kórkép megnevezésére az achond-
roplasia, dyschondroplasia, chondromás vagy chondrális
dysplasia, szisztémás chondromatosis, chondrodystrophia
multiplex, generalizált chondralis dystrophia és rachitis
foetalis fogalmakat használták. Keith (11) úgy vélte,hogy
a diaphysis aclasia családi elõfordulást nem mutató
alakjáról van szó.

Fauré (6) a kórképet a jóindulatú multiplex chondro-
mákhoz sorolta és az általa ajánlott enchondromatosis fo-
galom használata 1970 óta általános.

A WHO osztályozása az enchondromát és a vele
együtt alkalmanként elõforduló osteochondromát (exos-
tosis cartilaginea) a benignus porcképzõ tumorok között
helyezi el (13).

Angol nyelvterületen a különbözõ differenciáltságú
mesenchymális szöveteket tartalmazó benignus, daganat-
szerû szövetmasszákat hamartomának, a meszes porc-
szövet túlsúlya esetén hamartochondromának nevezik
(20). Napjainkban ez utóbbi fogalom az enchondroma
szinonimájá vált (5, 7, 18).

A hazai irodalomban Györgyi és Molitorisz (8) gyer-
mekkori, Rusz (17) 10 éven át megfigyelt, Réti (16) Ma-
fucci-szindrómás (enchondromatosis, haemangioma és
venectasia) esetet ismertetett. Koós(12) több ülésben 13
éves fiú 23 enchondromáját távolította el. Horváth (10)
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Hörgõ és osteochondromákkal társult 
teljes enchondromatosis
Szántó Dezsõ dr., Szûcs Gabriella dr. és Ditrói Edit dr.
Miskolci Egészségügyi Központ; Szent Ferenc Kórház, Miskolc

ESETISMERTETÉS

Összefoglalás: A teljes, vagy V. típusú enchondromatosis fõként a kétoldali felsõ és alsó végtag két, vagy több
hosszú csöves csontján jelentkezik. A szerzõk 37 éves, 25 éven át ellenõrzött nõbeteget mutatnak be, akinek tel-
jes enchondromatosisa a hörgõk chondromáival és az alsó végtagok osteochondromáival társult. Az enchondro-
matosis progressziója a harmadik decennium elején megszakadt, vagy nagyon lelassult és nem okozott sem
munkaképtelenséget, sem malignus elfajulást.

TOTAL ENCHONDROMATOSIS ASSOCIATED WITH BRONCHIAL AND BONE CHONDROMAS

Total or Type 5 enchondromatosis is usually bilateral and occurs in two or more long tubular bones of the upper
and lower extremities. A case of total enchondromatosis, followed-up for 25 years, is presented. In this 37-years-
old female patient, enchondromatosis was associated with bronchial chondromas and osteochondromas of both
lower limbs. The progression of enchondromatosis halted or slowed down considerably at the beginning of the 3rd

decade of life and therefore, the patient was spared from disability or malignant transformation..
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az enchondromatosist már 1977-ben tumorszerû, vele-
született jóindulatú porcos hamartomának tekintette.

Esetünk érdekessége az, hogy a 25 éven át követett en-
chondromatosis endobronchiális és osteochondromákkal
szövõdött.

ESETISMERTETÉS

37 éves, 155 cm magas, enchondromatosis miatt 12 éves
korától gondozott nõt ingerköhögés miatt küldtek vizsgá-
latra. Elmondása szerint betegsége sem tanulmányaiban,
sem munkaköre ellátásában nem akadályozta. A folyamat
progresszióját 21-25 éves korától nem észlelik.

Posteroanterior mellkasfelvételen a lateralis mellkas-
falat megközelítõ bal kamrát, a bal hílus mellett 10 mm-
nyi, a szívcsúcs közelében két, egyenként 5-5 mm-nyi át-
mérõjû, kerek mészgöböt, a jobb tüdõ bázisán a bron-
chusfalak megvastagodására jellemzõ intersticiális köte-
geket láttunk.

A megfigyelt elváltozásokat gyulladásos hörgõbeteg-
ségnek, baloldali multiplex benignus tüdõtumornak,
vagy tuberkulómának, továbbá a bal szívfél hibájának
tartottuk (1. kép).

Az 52%-os Tiffeneau-szám a hörgõrendszer diffúz,
mérsékelt szûkületét jelezte.

Bronchoszkópiával és cytológiával a hörgõnyálkahár-
tya kiterjedt magvastagodását, kaliberingadozást és neut-
rophilokat tartalmazó hörgõváladék megszaporodását
észlelték. Az eltéréseket idült, nem specifikus bronchitis-
nek tartották.

A bal 6. tüdõszegmentumban szoliter, a 9.-ben kettõs,
dudoros felszínû, a hörgõfalból kiinduló terimét figyeltek
meg, melyek biopszia alapján chondromának bizo-
nyultak.

Kardiológiai szakvizsgálat aortainszufficienciát állapí-
tott meg. 

Összehasonlító anteroposterior váll (2. kép), alkar
(3. kép), csípõ (4. kép), térd (5. kép) és lábszár (6. kép)
felvételeken felrostozódott és töredezett trabekulákat,
cisztaszerûen áttûnõ foltokat, amorf, szemcsés, vagy fol-
tos meszesedéseket, daganatszerû felfúvódást és excent-
rikus deformálódást láttunk a hosszú csöves csontokon.A
felkarcsontok proximális végének torzulása eltérõ mérté-
kû, mindkét ulna rövid, a radicarpalis ízületek gótikusak,
a csípõ és femorotibiális ízületek aszimmetrikusak, val-
gus állásúak. A combfejek kollabáltak, szögletesek.

1. kép: Idült bronchitis epihiláris és epicardiális hörgõchon-
dromák, valamint aortainszfficiencia posteroanterior mellkas-
felvételen.

2. kép: A felkarcsontok proximális végén enchondromatosis
okozta aszimmetrikus deformitás. Összehasonlító anteroposte-
rior felvétel.

3. kép: Az ulna megrövidülése, az alkarcsontok elhajlása 
és csúcsos radiocarpalis ízület összehasonlító semisupinatiós
(Pierquin) felvételen. Szakaszokban érfali meszesedések.



Mindkét femur, tibia és fibula disztális, továbbá a láb-
szárcsontok proximális végein osteochondromák. Az ér-
falak hosszú szakaszon meszesek, fõként az alsó végta-
gon (lúdgége-szerû erek 18).

Az arckoponyán, bordákon, medencén, továbbá a ke-

zeken és lábakon nem találtunk a hosszú csöves csontok-
ra jellemzõ eltérést.

18 hónappal korábban készült, hozott felvételeihez vi-
szonyítva sem progressziót, sem malignus átalakulást
nem észleltünk. Mellkasfelvételt, vagy leletet a radioló-
giai anamnézis nem tartalmazott.

Véleményünk: multiplex tüdõ és osteochondromákkal
szövõdött teljes (V. típusú) enchondromatosis.

A klinikai laboratóriumi leletek az enyhén emelkedett
vörösvérsejt-süllyedés és szérum immunglobulinszint,
továbbá a kisfokú anaemia kivételével normálisak.

Valamennyi felvétel nyomtatott digitális kép.

MEGBESZÉLÉS

A kevésgócú enchondromatosis röntgenképe a szoliter
chondromákkal megegyezik. A típusos enchondromato-
sis azonban szisztémás, polyostotikus, politop megbete-
gedés, mely a végtagok megrövidülésével, elhajlásával,
varus és valgus deformitásokkal, alkalmanként fájdalom-
mal és sántítással jár (5) .

A chondromák gyakran az epiphysis közelében, a
csont állományában helyezkednek el (enchondroma), de
növekedésük következtében a periosteum alá is terjed-
hetnek (ecchondroma). Az osteochondromával ellentét-
ben a növedékek az epi és nem a diaphysis felé tekinte-
nek. A végeiken kiszélesedett és sajátosan deformálódott
hosszú csöves csontokat német nyelvterületen Eisen-
meyer-buzogánynak nevezik (9).

Betegünk térdkörüli csontnövedékei a diaphysis irá-
nyába mutató osteochondromák.

Az ulna növekedésben való visszamaradása jellemzõ
tünet és a beteg mindkét alkarján megfigyelhetõ. A
combfejek beroppanásai és kollapszusa arra utalnak,
hogy a daganatszerû porcos szövetmassza epimetaphyser
kapilláris keringése rendellenes (14) .
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4. kép: Csípõízületi összehasonlító felvétel berotált lábakkal.
Mindkét femur proximális vége átépült, kiszélesedett, a
combfejek eltérõ mértékben beroppantak, a vápatetõk mere-
dekek, a csípõízületek beszûkültek. A comberek szakaszosan
meszesek.

5. kép: Összehasonlító, álló helyzetû anteroposterior térd-
felvétel. Mindkét femur és tibia ízületi harmadán trabekuláris
átépülés, amorf meszesedések és végükkel a diaphysis irányá-
ba mutató osteochondromák. A femorotibiális ízületek aszim-
metrikusak, valgus tartásúak,széleiken osteophyták.

6.kép: Összehasonlító anteroposterior lábszárfelvétel.
Mindkét oldali tibia és fibula átépült, kiszélesedett és elha-
jlott, fõként a csontvégeken. Közelükben osteochondromák, a
spatium interosseumban az érfalak lúdgége-szerû calcifiká-
ciói látszanak.
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Cocchi (2) a beteség akroform, egy-egy végtag egyik
mozgási sugarát érintõ, oligotop, két felsõ, vagy alsó
végtag egyik ízületén megjelenõ, továbbá az egyik testfél
több csontján kialakuló és mindkét oldalon több csontban
kifejlõdõ, teljes alakjait különítette el. Esetünk ebbe, az
utolsó csoportba tartozik. Valószínûnek tartjuk, hogy az
anaemia a hosszú csöves csontok vörös csontvelõt tartal-
mazó proximális végének érintettségével áll összefüg-
gésben.

Az enyhén emelkedett vörösvérsejt süllyedés és szé-
rum immunglobulin szint viszont a hörgõgyulladással
kapcsolatos (3) .

A 0,2-0,85%-ban elõforduló endobronchiális chondro-
mák 0,3-3 cm nagyságúra nõnek és tünetmentesek, vagy
különbözõ mértékû légúti szûkületet, ritkán atelectasiát is
okozhatnak. Röntgenképen egy, néha több különálló, ke-
rek göböt látunk (19). Betegünk multiplex chondromái
nem okoztak hörgõelzáródást, de a két szegmentumban
kialakult légúti szûkületet már légzésfunkciós vizsgálat
jelezte.

Az enchondromatosis sporadikus és familiáris elõfor-
dulását egyaránt észlelték. A betegség a test hosszanti nö-
vekedésének befejezõdése után is progrediálhat. A folya-
mat elõrehaladása Rusz (17) esetében a 2., betegünkön a
3. decenniumban megszûnt. Lehetségesnek tartjuk, hogy
ezekben az esetekben a nagymértékben lelassult prog-
resszió követésére képalkotó diagnosztika nem, kizáró-
lag biopszia alkalmas.

A beteg számára a legnagyobb veszélyt a porcos szö-
vettömeg 5-21%-ban bekövetkezõ malignus elfajulása
jelenti (1).

Örökletes tényezõk eseti gyanúját veti fel, hogy a be-
tegünk teljes típusú enchondromatosisa 65%-ban öröklõ-
dõ hörgõchondromával szövõdött. Családi elõfordulást
azonban nem tudunk bizonyítani.

Extraossealis megjelenés esetén akkor beszélünk en-
chondromatosisról, ha a tumorszerû porcnövedék olyan
helyen fordul elõ, ahol a felnõtt szervezetben porc van
(gége, légcsõ, hörgõk). Az ecchondroma eltévedt embrio-
nális porcszövetbõl alakul ki, fõként az elülsõ-felsõ me-
diastinumban (4). Betegünk ebbõl a szempontból az elsõ
csoportba tartozik.

Észlelésünk alapján arra gondoltunk, hogy a generali-
zált chondromatosis megnevezés egyidejû intra és extra-
osseális megjelenésre vonatkoztatva elfogadható.
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