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A pseudoxanthoma elasticum (GI'i:inblad-Strandberg-Touraine syn
droma) ritka, i:irokletes megbetegedes. Elofordulăsa 1:160000- -1:1000000-
ra tehetO. A korkepet a ki:itoszi:ivet elastikus es kollagen rostjainak diffus 
elfajulasa jellemzi. Klinikailag jellegzetes szem-. hOr- es ca1·diovascularis 
tiinetekben nyilvanul meg (2, 3, 4. 5, 10, 12). 

A szemfenek vizsgă.lata a megbetegedesre jellemz6 :;triae angioidese
ket mutatja, amelyekb6J a retina proliferativ elvă.ltozâsai alakulnak ki 
(5, 12, 13). 

A bori:in killi:inboz6 nagysâgu es alaku fajdalmatlan, sargas kepletek 
figyelhet.Ok meg, els6sorban a nyakon, a hajlatokban vagy a hason. a bor 
rugalmatlan es laza (9). 

A cardiovascularis rendszer erintettsege sokretu (szivelvă.ltozâsok, 
magas vernyomas, veroerszuki.ilet. ismetl6d6, sulyos nyalkahartya verze
sek) es az esetek 50-60° o-ban figyelheto meg (4. 8, 14). 

Ritka elofordulâsa es csaladi halmoz6dâsa (1. es 2. eset) miatt tar
tottuk erdemesnek a klinikankon kivizsgalt 3 eseti.ink ismerteteset. 

1. T. I. 38 eves ferfibeteget a szemeszeti klinikara utaljâk fokozatos 
lâtasromlâs miatt. A szemfeneki vizsgalat alkalmaval striae angioidese
ket eszlelnek. A honaljarokban lathat6 sargâs csikok k6rszăvettanilag a 
k6rkepre jellemzo elvâltozasokat mutatjak. A klinikai vizsgălat alkalmâ
val a jobb als6 vegtagon ischaemiăs ti.inetcsoportot es?Jeli.ink (az arteria
lis pulsatio hiănyat a terdhajlatt61 distalisan, a vegtag felemelesekor 
ischaemi<it, megnyult recoloratios es venas telodesi idot. csăk.."::ent oscillo
metriâs indexet). Nativ 1tg. felvetel!'n az arteriăk lefutâs.ănak megfele-
16en finom meszcsikozottsâg figyelheto meg. Sorozat-arte1iographiâs vizs
gălattal a iobb atteria femoralis supel'ficialis felsO 1 3-ban teljes elzaro
das mutathat6 ki. 

2. T. F. 39 eves beteg. az el6z6 betegiink testvere. Elso alkalommal 
1962-ben voit klinikânkon a jobb als6 vegtagon kialakul6 fâjdalom, illetve 
az oregujj gangrenaja miatt. A szemE>szeti vizsgă.lat felfedi a striae angioi
deseket, ami a helyes kc>rismehez vezetett. 1975-ben kerill U.jrafelvetelre 
jârâskor jelentkez6 alsc'JVegtagi fajdalmak E>s fokozatos latăsromlas miatt. 
A bOron swvett:milag igazolt jellegzetes elvaltozâsok eszlelhetok. A kli
nikai vizsgălat az als6 es fels6 vegtagok arteriâs keringesi zavarat (po
zitiv Allen proba, megnyult recolorati6s es venâs telădesi ido. ischaemia 
a vegtag felemelesekor, csokkent <>scillomctriâs index) mutatja ki. A 
jobboldali arteria radialis, a jobb aiteria femoralist61 es a bal arteria 
popliteat61 distalisan a pulsus nem tapinthat6. Az arteriographiâs vizsga
lat a jobb arteria femoralis sup. teljes elzâr6dâsăt igazolja. A distâlis er
pâlya a j61 fejlett rollateralis E-rhâl6zaton keresztill telădik. 

3. B. B. 55 eves nobeteget latăszavarok, idegesseg, cs6kkent munka
kepesseg, emesztesi panaszok es magas vernyomâsa (200 '90 Hgmm) miatt 
utaljak klinikankra. Objektiv vi~alattal mersekelt szivnagyobbodâst, a 
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csucson pansystoles, az aorta hallgat6dzăsi helye folott ejecti6s systoles. 
zorejt, az arteria radialisok pulsati6jănak hiănyăt es az als6 vegtagokon 
az arteriălis pulsatio csokkeneset eszleljiik. A functionălis pr6băk az also 
es felsO vegtagok ischaemiăjăt igazoljăk. Nativ rtg. felvetelen az als6 veg
tagokon az erpălyănak megfelelăen meszlerak6dăs lăthat6. A jobb felsă 
vegtag arteriographiăs vizsgălata az arteria radialis teljes elzăr6dăsăt mu
tatja. Szemfeneki vizsgălattal striae angioidesek lăthat6k. A b6ron (a nya
kon es h6naljărokban) k6rszovettanilag igazolt, jellegzetes elvăltozăsok 
eszlelhetăk. 

A k6rkepre jellemz6 b6r- es szemtiineteket măr a mUlt szăzad vegen 
leirtăk (RigaL 1881; Balzer 1884; Doyne 1889; Stephenson 1892), de Gron
bl.ad es Strandberg (1929) nevehez fUzodik ezek klinikai syndromăba val6 
egyesitese. Touraine (1941) ismerte fel a k6rkep diffus jelleget es a car
diovasculătis rendszer erintettseget. A pseudoxanthoma elasticum gyak
ran tarsul măs orokletes megbetegedesekkel (Ehlers-Danlos syndroma. 
Paget-k6r, Marfan-syndroma) (1, 5, 7, 11). 

A helyes k6risme a jellegzetes szem (striae angioides). băr es cardio
vascularis tiineteken alapszik, amelyet a k6rszovettani vizsgălat (a b6r
b6l es az arteria temporalisb6l vett mintakb61) megerăsit. 

A syndroma teljes alakja (szem-, bor- es cardiovascularis tiinetek) a 
leggyakoribb (60-90%), ritkăbb az oculo-vascularis (kb. lOu/o), mig a cu
taneo-vascularis vagy izolălt formăk igen ritkăk (1, 5, 13). 

A cardiovasculăris laesiok kiterjedtek, az erpălya distalis reszen su
lyosabbak. Functionalis tiinetek (Raynaud syndroma, lăbikra gorcs, clau
dicatio intermittens) korăn jelentkeznek. Trophicus zavarok a gazdag col
lateralis keringes miatt ritkăk. A gondos vizsgălat a betegseg kezdeti 
szakăban măr felfedi a cardiovasculăris rendszer kărosodăsăt (5, 8, 9, 10). 

Eseteink a syndroma teljes formijăba tartoztak, de csupăn az egyik 
betegnel ăllt a tiinetek el6tereben a keringesi rendszer kărosdăsa, a mă
sik kettonel a szemeszeti vizsgălat irănyitotta figyelmiinket a k6rkepre. 
Harmadik betegUnknek magas vernyomăsa, a szivelvăltozăsok es gastro
intestinalis panaszok a betegseg kiterjedtebb es sulyosabb alakjăra utal
nak. 

Kozlemenyiinkkel elsăsorban a gyakorl6 orvosok figyelmet szeret
nenk erre a kevesbe ismert k6rkepre iranyitani. 

A szerkesztosegbe erkezett: 1976. majus 3-an. 
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