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Horgd és osteochondromakkal tarsult
teljes enchondromatosis
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munkaképtelenséget, sem malignus elfajulast.

Osszefoglalas: A teljes, vagy V. tipusi enchondromatosis féként a kétoldali felsd és alsé végtag két, vagy tobb
hosszu csoves csontjan jelentkezik. A szerzok 37 éves, 25 éven at ellendrzott ndbeteget mutatnak be, akinek tel-
jes enchondromatosisa a horgdk chondromaival és az alsé végtagok osteochondromaival tarsult. Az enchondro-
matosis progresszioja a harmadik decennium elején megszakadt, vagy nagyon lelassult és nem okozott sem

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 3
decade of life and therefore, the patient was spared from disability or malignant transformation..

oldali megrovidiilésével, santitassal, fajdalommal
és multiplex csontchondromakkal jard betegséget
ismertetett.

Keith (11) 1913-ban arrol irt, hogy az elvaltozasok
tobbnyire kétoldaliak, bar eltérd stulyossaguak lehetnek, s
egyoldali eléfordulast a larvalt elvaltozasok feliiletes
vizsgalata miatt irnak le. A kozlések Osszehasonlitasa
alapjan megallapitotta, hogy a kéz és labtcsontok kivé-
telével barmely csont karosodhat.

A Dbetegség eredetére és kifejlodésére vonatkozo bi-
zonytalansagok miatt a korkép megnevezésére az achond-
roplasia, dyschondroplasia, chondromas vagy chondralis
dysplasia, szisztémas chondromatosis, chondrodystrophia
multiplex, generalizalt chondralis dystrophia és rachitis
foetalis fogalmakat hasznaltak. Keith (11) Ggy vélte,hogy
a diaphysis aclasia csaladi el6fordulast nem mutato
alakjardl van szo.

O llier (15) francia sebész 1898-ban a végtagok egy-

Fauré (6) a korképet a joindulatd multiplex chondro-
makhoz sorolta és az altala ajanlott enchondromatosis fo-
galom hasznalata 1970 6ta altalanos.

A WHO osztalyozésa az enchondromat és a vele
egyiitt alkalmanként eléforduld osteochondromat (exos-
tosis cartilaginea) a benignus porcképzd tumorok kozott
helyezi el (13).

Angol nyelvteriileten a kiilonboz6é differencialtsagt
mesenchymalis szoveteket tartalmazé benignus, daganat-
szerl szOvetmasszakat hamartomanak, a meszes porc-
szovet tllsulya esetén hamartochondromanak nevezik
(20). Napjainkban ez utobbi fogalom az enchondroma
szinonimaja valt (5, 7, 18).

A hazai irodalomban Gyorgyi és Molitorisz (8) gyer-
mekkori, Rusz (17) 10 éven at megfigyelt, Réti (16) Ma-
fucci-szindromas (enchondromatosis, haemangioma és
venectasia) esetet ismertetett. Kods(12) tobb ilésben 13
éves fiu 23 enchondromajat tavolitotta el. Horvath (10)
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az enchondromatosist mar 1977-ben tumorszerii, vele-
sziiletett joindulati porcos hamartomanak tekintette.

Esetiink érdekessége az, hogy a 25 éven at kovetett en-
chondromatosis endobronchialis és osteochondromakkal
szovodott.

ESETISMERTETES

37 éves, 155 cm magas, enchondromatosis miatt 12 éves
koratol gondozott nét ingerkohdgés miatt kiildtek vizsga-
latra. Elmondéasa szerint betegsége sem tanulmanyaiban,
sem munkakdre ellatdsaban nem akadalyozta. A folyamat
progressziojat 21-25 éves koratol nem észlelik.

Posteroanterior mellkasfelvételen a lateralis mellkas-
falat megkdzelité bal kamrat, a bal hilus mellett 10 mm-
nyi, a szivesucs kozelében két, egyenként 5-5 mm-nyi at-
mérdjii, kerek mészgdobdt, a jobb tiido bazisan a bron-
chusfalak megvastagodasara jellemzd intersticialis kote-
geket lattunk.

A megfigyelt elvaltozasokat gyulladdsos horgébeteg-
ségnek, baloldali multiplex benignus tiid6tumornak,
vagy tuberkuldmanak, tovabba a bal szivfél hibajanak
tartottuk (1. kép).

Az 52%-os Tiffeneau-szam a horgdrendszer diffuz,
mérsékelt sziikiiletét jelezte.

Bronchoszkopiaval és cytologiaval a horgényalkahar-
tya kiterjedt magvastagodasat, kaliberingadozast és neut-
rophilokat tartalmazé horgévaladék megszaporodasat
észlelték. Az eltéréseket idiilt, nem specifikus bronchitis-
nek tartottak.

A bal 6. tiidészegmentumban szoliter, a 9.-ben kettds,
dudoros felszint, a horgéfalbol kiindulo terimét figyeltek
meg, melyek biopszia alapjan chondromanak bizo-
nyultak.

Kardiologiai szakvizsgalat aortainszufficienciat allapi-
tott meg.

2. kép: A felkarcsontok proximalis végén enchondromatosis
okozta aszimmetrikus deformitdas. Osszehasonlito anteroposte-
rior felvétel.

1. kép: Idiilt bronchitis epihilaris és epicardialis hérgochon-
dromak, valamint aortainszfficiencia posteroanterior mellkas-
felvételen.

Osszehasonlito anteroposterior vall (2. kép), alkar
(3. kép), csipo (4. kép), terd (5. kép) és labszar (6. kép)
felvételeken felrostozodott és toredezett trabekuladkat,
cisztaszertien attiing foltokat, amorf, szemcsés, vagy fol-
tos meszesedéseket, daganatszeri felfuvodast és excent-
rikus deformalddast lattunk a hosszu csoves csontokon. A
felkarcsontok proximalis végének torzulasa eltéré mérté-
ki, mindkét ulna rovid, a radicarpalis iziiletek gotikusak,
a csip6 és femorotibialis iziiletek aszimmetrikusak, val-
gus allastiak. A combfejek kollabaltak, szdgletesek.

3. kép: Az ulna megrovidiilése, az alkarcsontok elhajlasa
és csucsos radiocarpalis iziilet 6sszehasonlito semisupinatios
(Pierquin) felvételen. Szakaszokban érfali meszesedések.
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4. kép: Csipdiziileti dsszehasonlito felvétel berotalt labakkal.
Mindkét femur proximalis vége atépiilt, kiszélesedett, a
combfejek eltéré mértékben beroppantak, a vapateték mere-
dekek, a csipdiziiletek besziikiiltek. A comberek szakaszosan
meszesek.

Mindkét femur, tibia és fibula disztalis, tovabba a 1ab-
szarcsontok proximalis végein osteochondromak. Az ér-
falak hosszu szakaszon meszesek, foként az als6 végta-
gon (ludgége-szerii erek 18).

Az arckoponyan, bordakon, medencén, tovabba a ke-

6.kép: Osszehasonlité anteroposterior labszarfelvétel.
Mindkeét oldali tibia és fibula atépiilt, kiszélesedett és elha-
Jjlott, foként a csontvégeken. Kozeliikben osteochondromdk, a
spatium interosseumban az érfalak ludgége-szerii calcifikad-
cioi latszanak.

5. kép: Osszehasonlité, all6 helyzetii anteroposterior térd-
felvétel. Mindkét femur és tibia iziileti harmadan trabekuldris
atépiilés, amorf meszesedések és végiikkel a diaphysis iranyd-
ba mutato osteochondromadk. A femorotibidlis iziiletek aszim-
metrikusak, valgus tartasuak,széleiken osteophytdk.

zeken és labakon nem talaltunk a hosszu csdves csontok-
ra jellemz6 eltérést.

18 honappal korabban késziilt, hozott felvételeihez vi-
szonyitva sem progressziot, sem malignus atalakulast
nem észleltiink. Mellkasfelvételt, vagy leletet a radiolo-
giai anamnézis nem tartalmazott.

Véleményiink: multiplex tiido és osteochondromakkal
szovodott teljes (V. tipusu) enchondromatosis.

A klinikai laboratériumi leletek az enyhén emelkedett
vorosvérsejt-siillyedés és szérum immunglobulinszint,
tovabba a kisfoku anaemia kivételével normalisak.

Valamennyi felvétel nyomtatott digitalis kép.

MEGBESZELES

A kevésgocl enchondromatosis rontgenképe a szoliter
chondromakkal megegyezik. A tipusos enchondromato-
sis azonban szisztémas, polyostotikus, politop megbete-
gedés, mely a végtagok megrovidiilésével, elhajlasaval,
varus ¢és valgus deformitasokkal, alkalmanként fajdalom-
mal és santitassal jar (5) .

A chondromdk gyakran az epiphysis kozelében, a
csont allomanyaban helyezkednek el (enchondroma), de
novekedésiik kovetkeztében a periosteum ala is terjed-
hetnek (ecchondroma). Az osteochondromaval ellentét-
ben a novedékek az epi €s nem a diaphysis felé tekinte-
nek. A végeiken kiszélesedett és sajatosan deformalddott
hosszt csoves csontokat német nyelvteriileten Eisen-
meyer-buzoganynak nevezik (9).

Betegiink térdkoriili csontndvedékei a diaphysis ira-
nyaba mutat6 osteochondromak.

Az ulna novekedésben vald visszamaradasa jellemzé
tinet ¢s a beteg mindkét alkarjan megfigyelhetd. A
combfejek beroppanasai és kollapszusa arra utalnak,
hogy a daganatszerii porcos szévetmassza epimetaphyser
kapillaris keringése rendellenes (14) .
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Cocchi (2) a beteség akroform, egy-egy végtag egyik
mozgasi sugarat érintd, oligotop, két felsd, vagy alsd
végtag egyik iziiletén megjelend, tovabba az egyik testfél
tobb csontjan kialakuld és mindkét oldalon tobb csontban
kifejlédo, teljes alakjait kiilonitette el. Esetiink ebbe, az
utolsoé csoportba tartozik. Valdsziniinek tartjuk, hogy az
anaemia a hosszu csoves csontok vords csontvel6t tartal-
maz6 proximalis végének érintettségével all Gsszefiig-
gésben.

Az enyhén emelkedett vorosvérsejt siillyedés és szé-
rum immunglobulin szint viszont a hdrgégyulladassal
kapcsolatos (3) .

A 0,2-0,85%-ban eléforduld endobronchialis chondro-
mak 0,3-3 cm nagysagura ndnek és tiinetmentesek, vagy
kiilonbozé mértéka 1éguti sziikiiletet, ritkan atelectasiat is
okozhatnak. Rontgenképen egy, néha tobb kiilonallo, ke-
rek gobot latunk (19). Betegiink multiplex chondromai
nem okoztak horgdelzarodast, de a két szegmentumban
kialakult 1éguti sziikiiletet mar 1égzésfunkcids vizsgalat
jelezte.

Az enchondromatosis sporadikus és familiaris eléfor-
dulasat egyarant észlelték. A betegség a test hosszanti no-
vekedésének befejez6dése utan is progredialhat. A folya-
mat eldrehaladasa Rusz (17) esetében a 2., betegiinkdn a
3. decenniumban megsziint. Lehetségesnek tartjuk, hogy
ezekben az esetekben a nagymértékben lelassult prog-
resszio kovetésére képalkotd diagnosztika nem, kizaro-
lag biopszia alkalmas.

A beteg szamara a legnagyobb veszéElyt a porcos sz6-
vettdomeg 5-21%-ban bekovetkezé malignus elfajulasa
jelenti (1).

Ordkletes tényezOk eseti gyanujat veti fel, hogy a be-
tegiink teljes tipust enchondromatosisa 65%-ban 6roklo-
d6é horgéchondromaval szovodott. Csaladi eléfordulast
azonban nem tudunk bizonyitani.

Extraossealis megjelenés esetén akkor beszéliink en-
chondromatosisrol, ha a tumorszeri porcnovedék olyan
helyen fordul eld, ahol a felnétt szervezetben porc van
(gége, légesd, horgdk). Az ecchondroma eltévedt embrio-
nalis porcszovetbdl alakul ki, foként az eliilsé-felsé me-
diastinumban (4). Betegiink ebbdl a szempontbol az elsé
csoportba tartozik.

Eszlelésiink alapjan arra gondoltunk, hogy a generali-
zalt chondromatosis megnevezés egyidejli intra és extra-
ossealis megjelenésre vonatkoztatva elfogadhato.
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