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Egyoldali alkar és kéztd
tobbszords Leri-Weil szindromat utdnzo
fejlédési rendellenességei

Szantd Dezs6 dr., Sziics Gabriella dr. és Ditrdi Edit dr.
Szent Ferenc Korhaz, Miskolc

uma nem jatszott szerepet.

Osszefoglalas: A szerzok a jobb alkar és kéztd Léri — Weil szindromat utdnzo fejlodési rendellenességeit mutat-
jak be, melyek a radius mindkét és az ulna distalis vége, valamint az os triquetrum dysplasiajaval, tovabba a radius
velesziiletett konyokiziileti lateralis ficamaval szovddtek 34 éves férfi betegen. A deformitasok kialakulasaban tra-

MULTIPLE DEVELOPMENTAL ABNORMALITIES OF UNILATERAL FOREARM AND CARPUS COPYING LERI — WEIL'S SYNDROME

The authors present the case of a 34-years-old male patient with congenital abnormalities of the right forearm
and wrist, mimicking Léri—Weil's syndrome. Multiple epiphyseal dysplasia involved both ends of the radius, the
distal end of the ulna, and the triquetral bone. None of these deformities was traumatic in origin.

megnevezéssel olyan tiinetegyiittest irt le, melyet a
hosszu csoves csontok kozépsd harmadanak szim-
metrikus megrovidiilése, kis testmagassag és az értelmi
fejlodés zavartalansaga jellemez. A koponya, gerinc és a
medence nem érintett, s hianyzik a kéz és lab chondro-
dystrophiara jellemz6 isodactylidja is.
Brocher és Klein (1) 1962-ben a leirast kozolt és sajat
esetek Osszehasonlitasa alapjan azzal egészitette ki, hogy:
e a radius és ulna diaphysise minden esetben, a tibiaé
¢s fibulaé tobbnyire érintett,
e a végtagok részvétele egyoldali is lehet,
e az esetek felében egy, vagy tobb hosszl cséves csont
elgorbiil,
e tobb csontfejlodési rendellenesség is kialakulhat,
leginkabb Madelung-deformitas (a radius ulnoproxi-

Le’ri és Weil (4) 1929-ben mesomelikus torpendvés

malisan ferdiild, distalis iziileti felszine, a kézto
volaris subluxacidja, a capitulum ulnae dorsalis el6-
emelkedése és a csukld bajonett-allasa),

e gyakori a tibia medioproximalis osteochondromaja

(exostosis cartilaginedja).

E két szerz6 a mesomelikus torpeséget a dyschondro-
osteosis csoportba sorolta és arra gondolt, hogy a Léri-
Weil szindroma nem 6nalld patoldgiai egység, hanem a
Pfaundler-Hurler (mucopolysaccharidosis 1.) és Morquio
(mucopolysaccharidosis 1V.) szindroma atmeneti alakja.
A genetikus multiplex enzimopatidkra jellemzd epi-
physaer retardaciot, a metaphysisek toredezettségét, a
csigolyak fekvd palackhoz hasonlé alakjat és mucopoly-
saccharidok szoveti felhalmozddasat azonban nem sike-
riilt kimutatni (9).

Marx és mtsai (7) arra hivtak fel a figyelmet, hogy egy
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1. kép. A capitulum és collum radii dysplasidja és az orso-
csont lateralis luxatioja a jobb konydk volodorsalis felvételén.

testtajékra szoritkozé deformitasok a novekedés befeje-
zése eldtt elszenvedett traumak kovetkeztében is kiala-
kulnak. Torés utani allapotot a korelozményi adatok, a
csoves csontok periostealis ujcsont képzodés miatt kiala-
kult manzsettaszerii megvastagodasa, a compacta sclero-
sisa, valamint osteomedullaris érsériilés (aneurysma ¢és
haematoma) altal okozott cystikus — lytikus laesiok bizo-
nyitanak.

Esetlink tovabbi megfontolasokra nytjt lehetdséget e
ritka fejlédési rendellenességgel kapcesolatban.

ESETISMERTETES

34 éves, 154 cm magas és 49 kg testsulyu férfit veleszii-
letett csontosodasi zavar és Monteggia torés utani allapot
alternativ korismékkel utaltak vizsgalatra.

Megtekintésnél rovid jobb alkart és a csipoiziiletig éro-
ujjakat lattunk. A beteg traumara nem emlékezett és el-
mondasa szerint féloldali alkarja sziiletése ota rovid.
Kozlését sziilei megerdsitették. Csaladi el6fordulasrol
egyikiik sem tud.

2. kép. Laterolateralis konyokfelvétel. A jobb radius volarisan
hajlik, az olecranon ulnae vastag, tomeges.

Fizikalis vizsgalatnal a humerus distalis végdarabjatol
lateralisan elhelyezkedd, fajdalmatlan radiust, az alkar-
csontok elgorbiilését és fizioldgias, radialis abductioja
hianyat észlelték. A humeroulnaris iziilet flexidja és
extenzidja, valamint a proximalis kéztoiziilet radialis ¢s
ulnaris abductioja csokkent.

A jobb konyok volodorsalis felvételén a capitulum és
colli radii dysplasiajat, a tuberositas emiatt kialakult
ulnoproximalis helyzetét, az orsocsont lateralis luxa-
cidjat és elhajlasat, tovabba az art. radioulnaris proxi-
malis hianyat lattuk (1. kép).

Laterolateralis sikfilm radiogramon az ulna proximalis
vége kiszélesedett, tomeges, a radius volarisan hajlik
(2. kép).

Pronéacids (Groove) felvételen mindkét csont mesome-
likus megrovidiilése latszik. A diaphysis elgorbiilése
miatt a margo interossea ulnae sz¢lképzo (3. kép).

A csuklo dorsovolaris képén a capitulum és proc. styl.
ulnae hianyzik, a csontvég elkeskenyedik, a distalis
radioulnaris iziilet hypoplasias, mindkét csont lateralisan
hajlik, a foramen nutritium ulnae tatongo, ovalis alaku,
vele szemben a singcsont medialis corticalisan kis csii-
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3. kép. Pronacios alkarfelvétel. A jobb radius és ulna mesome-
likusan rovid, a singcsont gorbiilete miatt a margo interossea
szelképzo.

csok. A proximalis kéztdiziilet lateromedialisan cstcs-
ives, az os triquetrum pyramis helyett téglalap alaku és az
os pisiformével azonos nagysagu. Az os scaphoideum ¢s
lunatum proximalis széle a radius distalis corticalisaval
parhuzamos (negativ sziluett-tiinet, 4. kép).

A bal alkar, valamint a felkarok, combok és labszarak
Osszehasonlitod felvételein eltérés nincs.

Az anyagcsere feltar6 klinikai laboratoriumi vizsgala-
ta negativ eredményt. Neuropsychiatriai eltérést nem ta-
laltak.

A latottakat a jobb konyok, alkar és kéztd tobbszoros,
nem klasszifikalhatd fejlodési rendellenességének vélel-
meztiik.

MEGBESZELES

Az alkar fejlédési rendellensségei kiilonbozé karosoda-
sokat okoznak a konyok és proximalis kéztd izileten,
melyeket az iziiletek 6nall6 rendellenessége szinezhet.
A velesziiletett radiusfej luxacidt a lig. anulare radii la-
zasaga, vagy hianya eredményezi (11). Esetiinkben ez a

4. kép. A jobb csuké dorsovolaris képe. A capitulum és proc.
styl. ulnae hianyzik , a distalis radioulnaris iziilet hypoplasias,
mindkét csont lateralis gorbiil, a foramen nutritium ulnae td-
tong, az os triquetrum négyszog alaku, a radiocarpalis iziilet
csucsives, de az scaphoideum és lunatum proximalis szélével
parhuzamos. A negativ sziluett-jel alapjan Madelung-defor-
mitas kizarhato.

proximalis csontvég connatalis torzulasaval szovodott. A
konyok flexidja és extenzidja a humeroulnaris iziiletben
megy végbe, ezért a mozgasi zavar lényegesen kisebb a
deformitas alapjan varhatonal (3).

A radius distalis végén a Madelung-csukloéhoz (6) ha-
sonld, lateromedialisan lejtd iziileti felszint latunk.

A capitulum ¢és proc. styl. ulnae, valamint a facies
articularis radii proximalis emelkedésének hianya ma-
gyarazza, hogy a gotikusnak (10), vagy V-alaktnak (8)
mondott carpalis iv ellenére az ossa carpalia subluxacio-
ja és valodi Madelung-deformitas nem jott 1étre.

Az anatdmiai viszonyokat a sziluett-tiinet negativitasa
vilagitja meg. Az ossa carpi proximalis és a radius dis-
talis vége parhuzamos, nem keresztezodik, emiatt a csuk-
16 bajonett deformitasa kizart. Dihlmann és Bandick (2)
az osteoartikularis syntopia és a sziluett-jel abrazoléasa
miatt a dorsovolaris kézfelvételt ebben az esetben infor-
mativabbnak tekintik az oldaliranytnal. Allaspontjukat
elfogadva hasznaltuk ezt a felvételi beallitast.
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A traumas aetiologia hianyat a kérelézményen kiviil a
sikfilm radiogram is megerdsiti. Nem latjuk a csontvégek
flexios, vagy extenzids Monteggia-torésre jellemzo post-
traumas alakvaltozasat és a rovidiilés sem proximalis,
vagy distalis, hanem mesomelikus. A pronacids felvéte-
len abrazolddo crista interossea ulnae (3. kép) az alkar
distalis harmadat is bemutato, dorsovolaris, 4. képen mar
nem jelenik meg.

Az ulna proximalis végének enyhe kiszélesedését
Brocher és Klein (1) megfigyelése alapjan a proc. coro-
noideus ulnae prominentidjara és a lig. collaterale ulnae
hyperostosisara vezetjiik vissza.

Osszefoglaloan azt kell mondanunk, hogy a Léri-Weil
szindréma (4) tiinetei koziil csak a jobb radius és ulna
mesomelija, elgorbiilése és a radius distalis iziileti felsz-
inének radioulnaris lejtése van jelen. Hidnyzik viszont a
torpendves, mas végtag Erintettsége és a a Madelung-de-
formités. Testmagassaga alapjan betegiink legfeljebb ala-
csony novéstinek tarthato.

A jobb konyok, alkar és kézto fejlodési rendellenessé-
gei nem alkotnak a chondrodysplasia, mucopolysacchari-
dosis, vagy a metaphysaer dysostosis csoportba tartozd
tlinetegyiittest.

Mivel egy nemzedéken beliili el6fordulds sem bizo-
nyithatd, az anomaliat Hamilton és Mossmann (5) megfi-
gyelései alapjan intrauterin téraranytalansag, vagy leszo-
ritas kovetkezményének tartjuk.
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