RANEZEK ES MEGMONDOM I

Tobbszoros izuleti ficammal jelentkezd

nébeteg
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gy 65 éves nébeteg elesést kdvetden
kialakult bal oldali konydkficam miatt
keriilt korhazi felvételre. Kérel6zményében
gyermekkora éta visszatérd izileti ficamok
és tobb izliletén ortopédiai beavatkozasok

szerepeltek. Fiatalabb kordban képes volt
arra, hogy egyenes térddel csipébél els-
rehajolva a tenyerével megérintse a talajt.

A fizikdlis vizsgélat sordn a beteg nem
mutatta akut distressz jeleit azon tul,

01.

ABRA

A 65 éves nébeteg hiperelasztikus bére

hogy a konyokében fajdalmat panaszolt.
Jobb hivelykujjanak passziv flexiojaval
képes volt megérinteni az alkarjat. A bér
hiperelaszticitasa volt észlelhet6 (1. dbra).

KERDES
A beteg kérel6zménye és fizikalis leletei

alapjan melyik a legvalésziniibb diag-
nézis az alabbiak kozil?

a. Cutis laxa

b. Ehlers-Danlos-szindréma
c. Elastoderma

d. Pseudoxanthoma elasticum

&

MEGBESZELES

A helyes valasz: Ehlers-Danlos-szindroma
(b). E tiinetegydittes tobb kilonb6z6 6rok-
letes kotészoveti betegséget foglal maga-
ba." A klasszikus Ehlers—Danlos-szindroméat
a bor kifejezett tulnyujthatosaga, széles
atréfids hegek megjelenése a b6éron, vala-
mint az iziiletek hipermobilitasa jellemzi.
El6fordulhatnak kis er6behatasra létrejovo
bérhorzsolasok, bér alatti csomok, illetve
molluszkoid pszeudotumorok is.
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Az Ehlers-Danlos-szindréma vasz-
kuldris formdjaban a vékony és attetsz6
b6ron attlinnek az alatta futd erek, de
a bér nem hiperelasztikus. A vaszkularis
Ehlers-Danlos-szindroma lehetséges sz6-
védmeényei az aorta disszekcidja, megre-
pedése vagy aneurysmai.? A tlinetegylittes
tovabbi altipusai a hipermobilis, a kypho-
scoliosissal jaré, az arthrocalasias, a szivbil-
lenty(ket érinté, a myopathias, a periodon-
talis, azizmok kontrakturajat eredményezé
és a dermatoszparaktikus forma, illetve
a térékeny cornea szindréma. A kypho-
scoliosissal jaré Ehlers—Danlos-szindréma
autoszomalis recessziv médon 6roklédik,
a tobbi forma autoszomalis dominéns 6rok-
|ésmenetet mutat.

Az Ehlers-Danlos-szindréma kezelése
multidiszciplinaris elvek mentén torténik,
kardiolégusok, reumatolégusok és orto-
pédsebészek éppugy részt vesznek benne,
mint fizioterapeutdk és foglalkozasterapeu-
tak. A kezelés részét képezi a kontaktspor-
tok kertilésén és az egészséges életmodra
iranyulé tanacsadason tul azis, hogy a csa-
laddtagok, aziskola vagy a munkahely meg-
felel6 tajékoztatasban részesiljon a sziik-
séges ovintézkedésekrol és a slirgésségi
orvosi ellatds esetleges sziikségességérél.

A cutis laxa jellemzéje, hogy a bér
a kelleténél nagyobb méret(, petyhtdt,
rugalmatlan. A betegségnek 6rokletes és
szerzett formaja is van. Ordklésmenete le-
het autoszomélis dominans, autoszomalis
recessziv vagy X kromoszémahoz kotott
recessziv. Az 6rokletes formdk tobb szervet
is érinthetnek.?

Az elastoderma ritka boérbetegség.
Jellemz6 rd, hogy a bér helyileg laza, és
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» Cutis laxa
vagy szerzett

» Ehlers—Danlos-
szindréma

Az Ehlers-Danlos-szindréma 6ssze-
hasonlitdsa néhany mas koérképpel

A normalisndl nagyobb méretd, |[6g6, rugalmatlan bér; lehet érokletes

A bér hiperelaszticitasa, széles atrofids bérhegek, az izlletek generalizalt
hipermobilitasa, kis er6behatésra Iétrejové zuzddasok, bér alatti csomok,

molluszkoid pszeudotumorok

» Elastoderma

A bér lokalis lazasaga, a megfeszitett bdr lassan nyeri vissza eredeti

allapotét; rdncos bér a nyakon, a konyok és a térd régidjaban

» Pseudoxanthoma
elasticum

Papuldk és plakkok a hajlité felszineken; laza és rugalmatlan bér;
szemészeti tinetek (pl. neovaszkularizacio, retinavérzések és centralis

|atasvesztés); claudicatio; coronaria- és cerebrovaszkuldris betegség,
gasztrointesztindlis vérzések

medfeszités utdn nem nyeri vissza eredeti
allapotat. A nyakon, valamint konyok- és
térdtajon laza teriletek, rancos bér latha-
tok. Az elastoderma tipikusan a fiatal fel-
néttkor betegsége.*

A pseudoxanthoma elasticum a bért,
a szemet, valamint a sziv-ér rendszert
érinté genetikai betegség. A hajlito fel-
szineken papuldk és plakkok jelennek
meg, a bér petyhudtté és rugalmatlan-
na valik. Szemészeti tlinetként felléphet
érujdonképzédés, a retina bevérzése és
centrdlis latasvesztés. Ezenkivil eléfor-
dulhatnak claudicatio, a koszoruerek és
az agyi erek megbetegedése, valamint
gasztrointesztindlis vérzések is.®
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