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1967-ben az Orvosi Hetilap hasabjain foglalkoztunk
a fokozott hormontermeléssel jaré mellékvese-be-
tegségek sebészi kezelésével (47). Anyagunkban
mindossze négy bilateralis totalis adrenalectomia
szerepelt. Mivel az utébbi id6ben az adrenalecto-
miaval kapesolatos tapasztalataink jelentésen gya-
rapodtak, sziikségét lattuk annak, hogy a legtébb
nehézséggel jaré kétoldali mellékvesekéreg-hyper-
plasia okozta Cushing-syndroma (egyes némenkla-
turdk szerint Cushing-koér) kezelésének problemati-
kajat sajat adataink tiikrében ismét attekintsiik.
Kozleményiinkben csak a hyperplasids eredet(
Cushing-syndroma miitéti kezelésével foglalkozunk.
Nem ismertetjiik azokat az eseteinket, amelyek
héatterében mellékvesekéreg-tumor vagy mas, nem
az endokrin rendszerhez tartozé daganatos megbe-
tegedés (in. paraneoplasidas endokrin syndroma)
all. Részben sajat megfigyelésiink, részben a ren-
delkezésiinkre all6 irodalmi adatok alapjan targyal-
juk a bilateralis adrenalectomia indikaci6jat, a
praeoperativ, a mitét alatti, tovabba a postoperativ
kezeléssel kapcsolatos észleleteinket, roviden osz-
szefoglaljuk a mitét sebészi vonatkozasait, a sub-
stitutiés therapia soran szerzett tapasztalatokat, és
foglalkozunk az operalt betegek kés6bbi sorsédval is.

Anyagunk ismertetése

Az 1958 és 1973 kozotti idészakban 16 betegen
végeztiink kétoldali adrenalectomiat mellékveseké-
reg-hyperplasia okozta Cushing-syndroma miatt. A
hosszii megfigyelési idészak alatt természetesen a
diagnosztikai eszkozok, illetve a gyogyitds sordan
alkalmazott eljarasok modosultak. A betegek miitét
el6tti és utani vizsgdlata az 1. sz. Belgyogyéaszati
Klinika endokrin osztdlydn tortént. Az 1., 6. és 7.
betegben a féloldali adrenalectomiat Budapesten, a
tobbi mitétet a szegedi I. sz. Sebészeti Klinikan
végezték,
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Diagnosztikai eljardsok

A kivizsgdlds folyaman a kiovetkezé paramétereket
hataroztuk meg: lestmagassag, testsuly, vérnyomas, a
neutrélis ossz-17-ketosteroid és 6ssz-1T7a-hydroxycorti-
costeroid irités, a serum cortisol szint, vércukor, per
os glucose-terhelés utdni vércukorgirbe, serum nat-
rium, kalium, cholesterin, creatinin és maradéknitro-
gen szint, endogen creatinin clearance.

A vizelet 6ssz-17-ketosteroid tartalmat Holtorff és
Koch (23), Faredin és mtsai (9) altal mdédositott eljara-
saval, az 0ssz-1Ta-hydroxycorticosteroid (Porter—Sil-
ber-chromogenek) iiritést Faredin és T6th (10) mod-
szerével hatdroztuk meg. A vizeletgy(jtés harom egy-
mas utdni napon tértént, a tdblazaton a 24 6ras steroid-
tiritések atlagat tlintettilk fel. Az ACTH-suppressio
vizsgalatat a kovetkezé modszerrel végeztitk: a bete-
geknek hat napon keresztiil 6 6ranként 0,5 mg dexa-
methasont (Oradexon, Organon) adagoltunk; majd a
steroidiiritést a 4., 5. és 6. napon gyljtétt vizeletbél
hatdroztuk meg. Azokban az esetekben, amelyekben a
hormoniirités-csokkenés nem érte el a kiindulasi érték
509,-4t, nagy adag dexamethasonnal (6 oranként 2,0
mg) az eljarast megismételtiik. Az elsé 0t betegen az
ACTH-supressiét hatérianként adott 5 mg Prednisolon-
nal végeztiik.

A serum cortisol szint meghatarozasa a Spencer—
Peet és mtsai (62) &ltal médositott Mattingly-médszer-
rel (38), Opton Spectrofluorimeter segitségével tortént.
A vérvételek idépontja: 8, 14, 20 és 2 6ra. A napi cor-
tisol-ritmus szemléltetésére a két szélsé értéket adtuk
meg. ACTH-suppressios vizsgalatként az 1in. ,,overnight
test”’-et hasznaltuk: éjfélkor 1,0 mg dexamethasont
adtunk per os, majd a kovetkezd reggel 8 dérakor vett
mintabél hataroztuk meg a serum cortisol szintet. 1965
el6tt észlelt eseteinkben a serum cortisol szintet nem
vizsgaltuk.

Fontosabb Kklinikai tiinetek és laboratériumi
adatok

A fontosabb klinikai adatokat a tdbldzat
tartalmazza. Betegeink koziil 11 né és 5 férfi volt.
Bletkoruk 10 és 45 év kozé esett. Harom esetben
(12., 13., 14. beteg) alacsony novéssel jard, Gn. ju-
venilis Cushing-kér diagnosisat allitottuk fel.
Mindharom betegiinkben az epiphysis-fugdk nyitot-
tak voltak, bar a 14. sz. esetiinkben korai pubertas
jeleit figyeltiik meg. Betegeink tobbségében valtozé
foku obesitast és hypertoniat, a ndbetegekben hir-
sutismust és menstruatiés zavarokat, néhany beteg-
ben osteoporosist, mésokban cardialis elégtelenség
tiineteit észleltiik.

A laboratériumi adatok koziil az dssz-17-keto-
steroid- és oxycorticosteroid-lirités a legtobb beteg-
ben fokozédott, a serum cortisol szint napszakos
ingadozisa elmaradt, kis adag Oradexonnal a ste-
roid-kivélasztds, valamint a serum cortisol szint
nem volt supprimalhaté. Féloldali adrenalectomia
a mellékvesekéreg-miikodést lényegesen nem befo-
lyasolta. Betegeink felében csokkent glukéztoleran-
ciat, negyedében hypokalaemiat taldltunk.

A laboratériumi vizsgdlatok eredményeit nem-
csak azért tartottuk érdemesnek ismertetni, mert
jelentsen segitettek benniinket a diagnosis feldlli-
t4dsdban, hanem a miitéti el6készitést is lényegesen
befolyésoltdk. Megemlitjiik még, hogy a mitéti
beavatkozésok el6tt minden betegen elvégeztiik a
praesacralis insufflatio utani mellékvesetaji tomo-
graphiat, tumor jelenlétét azonban hatérozottan
egyetlen esetben sem tudtuk bizonyitani. Kétes ese-
tekben mindig a gyanus oldalon tortént az elsd
feltaras.
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Mellék-
Clakon |70 [1BeNa Miitéti elokészité Adrenalectomia | Postoperativ szovodmény és kezelés | Vote Szovettan
‘tole- ®
rancia mEq/1
13. 14, 15. 16. 17, 18. 19,
‘ Hypo. rtg. B.o. tot, (Bp.) B. o. epinephr. abscessus
N 3,7 | 135 | Adreson Hypo. rtg. Kalium J.o. subtot. Hypotensio, Adreson Diffuz hyperplasia
N 49 137 | Adreson Decosteron J.o. tot, Hypadrenids crisis, Ad Diffuz hyperplasia
‘ 1 Docaqu., Noradr.
Cs 41 140 — J.o. subtot, Hypotensio, Noradrenalin, Adreson | Diffuz hyperplasia
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|
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MD 35 138 ‘ Hypo. rtg., Aldacton, J.o. tot. Normiilis viszonyok, Adreson 12,7 | Z. fasciculata adenomatosus
| Kalium, Digitalis hyperplasidja
Cs 52 140 | Hypo, rtg., Adreson, B.o. tot, J6 dltalinos éllapot, Adreson, 1,7 | Z. fascicul d
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L‘l' 1L 1, 221, :.,r 2 n
N 42 133 Adreson, Decosteron J.o. tot. Hydrocortison, D 9.8 Diffuz hyperplasia
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Miitéti elbkészités

Az els6 beavatkozas elott a hypophysis-tajék
rontgenbesugarzasan kiviil (4—86000 r), specialis

-elokezelést nem végeztiink. Fiatalabb betegeink

esetében a hypophysis-besugérzastol is eltekintet-
tiink. Fontosnak tartottuk a cardialis status rende-
zését. Hypokalaemia jelenlétében kéaliumot és spi-
ronolactont (Aldacton, Searle) alkalmaztunk. A ma-
sodik mitétet megelézé este intramuscularisan 50—
100 mg hydrocortisont (Hydroadreson, Organon)
vagy cortison-acetatot (Adreson, Organon) adtunk.
Ezt az adagot reggel, a mitét el6tt megismételtiik,
és legtobb esetben mineralocorticoidok (5 mg De-
costeron, Kébanyai Gyoégyszergyar) adasaval egé-
szitettiik ki a therapiat. '

A miitét technikdja

A mitéteket, egy eset (8. beteg) kivételével, kis
részben lumbalis (1—5. eset), az utébbi években kizaro-
lag thoracalis transdiaphragmatikus (in. thoracolumba-
lis) behatoldsbél végeztiik. Ez utébbi igen jé betekintést
nyajt, és a korai felkeltés, valamint a sebgydgyulés
szempontjabél is elénydsnek ‘bizonyult.

A mellékvesék eltavolitasat két lilésben végeztiik.
Az els6 id6szakban (1965-ig) féként subtotalis adrenal-
ectomia tortént. Az elsé és hatodik betegen az egyik
oldali totalis és a masik oldali subtotalis adrenalecto-
mia utan, recidiva miatt, harmadik m(tét valt sziiksé-
gessé, Két esetben (3. és 4. beteg) kétoldali subtotalis,
két esetben (2. és 5. beteg) egyik oldalon subtotalis, a
masikon totalis adrenalectomia tortént. Tiz betegen (7
—16. eset) mindkét mellékvesét teljes egészében elta-
volitottuk,

Szovodményel és postoperativ kezelés

Kozvetlen az els6é miitét utan, a 2. sz. betegiink-
ben hypotonidt, a 11. esetben Aatmeneti icterust
észleltiink. Az els6 betegen a mitéti teriiletnek
megfeleléen, kisebb abscessus alakult ki. Ezektdl
eltekintve, az elsG szakaszban végzett adrenalecto-
mia nem jart emlitésre mélté postoperativ szovéd-
ménnyel. Ennek megfeleléen, az els6 mitét utan
specialis hormonkezelést nem folytattunk, csak né-
hany egyént kezeltink rovid ideig cortison készit-
ményekkel. A méasodik mellékvese eltavolitasat ko-
vetéen, leginkdbb vérnyomaseltérésekkel kellett
szamolnunk. A betegek felében hypotoniat vagy
vérnyomasingadozast, egy betegben (1. eset, a har-
madik mutét utan) tipusos hypadrenias krizist, a 7.
egyénen — nyilvan a talzott stimulédlas kévetkezté-
ben — hypertensiét figyeltiink meg. Az 5. betegiin-
kén pneumothorax, pneumonia, 7. esetiinkben
konnyebb lefolyasi pulmonalis embolisatio, a 15.
egyénen centrélis keringési elégtelenség, a 11. be-
tegben laz és anaemia, az utolsé esetben laz + to-
xikus dermatitis lépett fel. A legtobb szovédmény
a 8. betegen alakult ki: als6végtag-thrombosis, sziv-
elégtelenség, haemothorax, haematemesis, majd re-
versibilis septikus allapot fejlédott ki. Az ionhéz-
tartds rendezésén, a folyadékpétlason és antibioti-
cumok alkalmazasan kiviil, kozvetlenlil a miutét
utdn infusiéban 100 mg hydrocortisont és 10 mg
Docaquosumot (Organon) adagoltunk a betegnek;
a hydrocortison adasat 6 6ranként megismételtiik,
50 mg egyszeri dosisban. A beteg vérnyomésatol
és altaldnos allapotatél fiiggben, a hydrocortison

adagjat fokozatosan csokkentettiik, és im. alkal-
mazhat6 cortison-acetat adagolasara tértiink at. A
mineralocorticoid therapia folytatdsara is legtébb-
szor sziitkség volt: a 2. postoperativ napon altalaban
5 mg Docaquosumot adtunk, majd az elhtz6dé
hatasi Decosteron “injekciot adagoltuk két-harom
napos id6kozokben. Pressor-anyagok hasznalatatél
lehet6leg tartézkodtunk, minddssze az els6 két
esetben alkalmaztunk rovid ideig noradrenalin in-
fusiot. Digitalis készitmények adagoldsara is csak
elvétve keriilt sor.

Hangsulyoznunk kell azonban, hogy az ismer-
tetett kezelési sémét sohasem tekintettiik merev
szabalynak, amennyiben az alkalmazott hormon
mennyiségét mindig a beteg pillanatnyi Allapota
szabta meg. Hypadreniara utal6 tiinetek fellépte
esetén a corticoidok dosisiat emeltiik. Ha viszont a
tiladagolas jelei mutatkoztak, a corticoid adagot
csokkentettiik. A mitét sikere elsésorban az adae-
quat postoperativ kezeléstdl fligg. A célszertien ve-
zetett therapidanak tulajdonitjuk, hogy az adrenal-
ectomia kovetkeztében egyetlen beteget sem vesz-
tettiink el.

A mellékvesék szovettani vizsgdlata

Azokban az esetekben, amelyekben egyszerre
tavolitottuk el az egész mellékvesét, a szervsulyt is
feltiintettiik. A téblazaton jol megfigyelhet6, hogy
a betegek tobbségében a mellékvesék silya a nor-
malis atlagot meghaladta. Szovettani vizsgilat so-
ran altaldban a zona fasciculata és reticularis hy-
perplasiajat észleltiik, és ezt ,diffus hyperplasia”-
nak neveztiik. Az 5. sz. betegen a zona reticularis
hyperplasiaja dominalt. Eseteink tobbségében a
zona fasciculata hyperplasidja allt el6térben. A 4.
beteg masodik mellékveséje teljesen normalisnak
bizonyult. Ot betegben miéroadenomdkat lattunk,
és ezt .adenomatosus hyperplasia”-ként jeloltik
meg. Egy esetben (15. beteg) az adenomédk 4—5 mm
atmérét is elértek (,,nodularis hyperplasia”).

A betegek késtbbi sorsa

A 16 beteg koziil mindossze egy (2. eset) nem
all megfigyelésiink alatt, egy beteg (5. eset) a ma-
sodik mutét utdn 9 évvel nephrosis syndroméaban
meghalt. A 2., 4. és 5. betegben nem tortént totalis
kétoldali adrenalectomia; ezek az egyének nem szo-
rultak tartés substitutiéra. Egy betegben (3. eset)
a kétoldali subtotalis adrenalectomiat koveté hyp-
adrenia miatt allandé substitutiét alkalmaztunk. A
tartés glycocorticoid kezelés sordn elényben része-
sitjlik a cortison-acetatot; 25—50 mg napi dosis
alkalmazasaval a betegek kozérzete megfeleld;
ezenkiviil 4ltaldban mineralocorticoidokat is adunk:
7—14 naponként 5 mg Decosteront im. Az ut6bbi
idében tébb betegben a sublingualisan alkalmaz-
hat6 DOCA-tablettdt (Organon) is eredményesen
hasznaltuk, amennyiben napi 2—4 mg adasaval a
betegek vérnyomdsa és ionhdaztartdsa megfelelo
szinten volt tarthaté. Természetesen barmilyen su-
lyosabb intercurrens megbetegedés esetén a sub-
stitutio mértékét jelentésen novelni kellett.

Betegeinket rendszeresen ellenédriztiik. Az 5.
esetben a baloldali ‘subtotalis és jobboldali totalis



adrenalectomiat kévetéen, atmeneti hypadrenia je-
lentkezett, majd a hypercorticismus recidivalt. A
beteg a harmadik miitétbe nem egyezett bele. Idével
hypertonia, nephrosis syndroma fejlédott ki, mely-
nek kovetkeztében a beteg 9 évvel a masodik miitét
utdn meghalt. Két méasik betegen (1. és 6. szamu
eset) egyik oldali totalis és masik oldali subtotalis
adrenalectomia utan, recidiva jelentkezett, és igy
harmadik miitét valt sziikségessé. A harmadik
miitét sordn sikeriilt a hypertrophizalt mellékvese-
csonkot eltavolitani, és a hypercorticismus ezutan
megszint. A hat beteg koziil, akiken nem teljes
mellékvese-eltdvolitds tortént, mindossze kettében
(2. és 4. eset) normalizalédott a mellékvesekéreg-
mitkodés. A 3. betegiinkdn viszont, annak ellenére,
hogy csak subtotalis adrenalectomiat wvégeztiink
mindkét oldalon, tartés hypadrenia jott 1étre, és igy
allando substitutiéra szorul.

A 2, 4. és 5. szamu beteg késObbi sorsit az
emlitett okok miatt a tovabbiakban nem elemezziik.
A fennmaradé 13 beteg koziil 12 kénnyebb munkét
végez, illetve iskoldba jar. Hypadrenias krizis
mindossze két betegen jott létre egy-egy alkalom-
mal, és kialakuldsal a rendszertelen substitutios
kezeléssel magyaraztuk. Mindkét esetben az alkal-
mazott gyoégykezelésre a betegek dallapota gyorsan
rendezédott. A betegek teststilya az esetek kéthar-
madaban jelentfsen csokkent. A harom juvenilis
tipusi Cushing-kéros betegiink a mitét utani két
év folyaméan 16, 7, illetve 14 cm-t nétt: az ezt
megel6z6 id6szakban magassdaguk évekig stagnalt.
Az ismertetett 13 beteg kozil kilencnek volt ma-
gasabb a vérnyomadsa; a bilateralis adrenalectomia
utédn, kivétel nélkiill minden egyénben megsziint
a hypertonia. A betegek felében észleltiink hyper-
pigmentatiét. A rendszeresen végzett oldaliranyu
koponya-rontgenvizsgalattal sella-megnagyobbodaést
egyik betegiinkén sem mutattunk ki. Négy esetiink-
ben gyakori hugyuti, valamint léguti fert6zést, ha-
rom betegiinkén ulcus-betegséget figyeltiink meg.
A csokkent glukéz-tolerancia egy beteg kivételével
~normdlissa valt. A menstruatio 6t beteglinkén ren-
dezddott, ezek koziil a 9. beteg zavartalan terhesség
utan érett magzatot hozott vilagra, a 15. betegen
mivi vetélés tortént, Valamennyi hirsutismusban
szenvedé nébetegiinkon kifejezetten csokkent a
szOrnovés. Az el6zdleg észlelt aktiv stridk minden
esetben elhalvdnyultak; cardialis elégtelenség tii-
netei sem voltak kimutathaték. Az osteoporosis
csak egy egyénben (15. eset) mérséklodott jelen-
tGsen.

Osszefoglalva a miitétek késéi eredményét,
megallapithatjuk, hogy a betegek tiinetei a beavat-
kozédsok kovetkeztében vagy teljesen megsziintek,
vagy lényegesen csokkentek. A maésodik adrenal-
ectomiat koveté két-harom hoénap folyaman a be-
tegek allapota stabilizalédott, és az alkalmazott sub-
stituti6val — kisebb gyengeségérzést nem tekintve
— kielégitéen érezték magukat.

A betegek késobbi sorsara vonatkozd részletes
adatok

1. eset. A II. mfitét utdn atmeneti hypadrenia, ké-
sobb recidiva. Nyolc évvel ezeltt III. mitét tortént.
Substitutio: Decosteron majd DOCA tabl, Adreson.
Tests.: 67 kg, RR.: 110/80 Hgmm. Kénnyebb munkéat

végez, gyakori léguti infectiok, adynamia, ulcus, hyper-
pigmentatio, hypo. rtg norm., menses norm,

2. eset. A TII. miitétet 12 évvel ezel6tt végezték.
Atmeneti hypadrenia, kés6bb norm. viszonyok, substi-
tuti6t megvontuk. Tests.: 71 kg, RR.: 140/90 Hgmm.
Nem 4&ll megfigyelés alatt.

3. eset. 14 évvel ezelott végezték a II. miitétet.
Subst.: Adreson, Decosteron. Hypadrenia alakult ki,
subst. sziikséges, dolgozik. Tests.: 62 kg, RR.: 105/75
Hgmm.

4. eset. A 1I. mitét 13 évvel ezelott tortént. At-
meneti hypadrenia, kés6bb norm. viszonyok, norm.
menstruicié, subst. nem sziikséges. Tests.: 59 kg, RR.:
120/70 Hgmm.

5. eset. 9 évvel ezel6tt operdltdk masodszor. Subst.:
(7, atmeneti hypadrenia, késébb recidiva, hypo. rtg-
besugarzas, hypertonia, nephrosis syndroma, szivelég-
telenség, exitus let. (1972). Tests.: 66 kg, RR.: 140/100—
200/120 Hgmm.

6. eset. A II. miitét 9 évvel ezelbtt, ezt kovetden
recidiva, stlyos osteoporosis, bér-atrophia. 4 hénappal
ezel6tt ITI. mitét tortént. Subst.: Adreson, DOCA tabl.,
kielégit6 altalanos Aallapot. Tests.: 66 kg, RR.: 150/90
Hgmm.

7. eset. A II. mitétet 6 évvel ezelétt végezték.
Subst.: Adreson, DOCA tabl. Kénnyebb munkat végez,
ulcus duodeni, hyperlipaemia, norm. menses, norm.
glukéztolerancia. Tests.: 59 kg, RR.: 110/70 Hgmm.

8. eset. A II. miitét 6 évvel ezel6tt tortént, subst.:
Adreson tabl. Munkaképes, ulcus-betegség, gyakori fer-
t6zések, norm. glukoéztolerancia. Tests.: 63 kg, RR.:
140/80 Hgmm.

9. eset. Ot évvel ezelott operaltdk, subst.: Adre-
son, Decosteron. Dolgozik, norm. sziilés, hyperpigmen-
tatio, htuigyuti infectio. Tests.: 83 kg, RR.: 130/80 Hgmm.

10. eset. A II. mitétet 4 évvel ezel6tt végezték,
subst.: Adreson, Decosteron, majd DOCA tabl. Kony-
nyebb munkéit végez, idénként retrosternalis fajdal-
mak, norm. glukdéztolerantia. Tests.: 73 kg, RR.: 140/90
Hgmm.

11. eset. A mitéteket két évvel ezel6tt végezték.
Subst.: Adreson, DOCA tabl. Kénnyebb munkéat végez,
hyperpigmentatio, gyakori hugyuti fert6zés, hypadre-
nias crisis, 4tmenetileg extrarenalis azotaemia. Tests.:
72 kg, RR.: 120/70 Hgmm.,

12. eset. A miitétek két évvel ezelott torténtek,
subst.: Adreson, Decosteron, majd DOCA tabl. 16 cm-t
n6tt, spontdn menstrudcié, hyperpigmentatio, iskolaba
jar. Tests.: 38 kg, RR.: 110/65 Hgmm.

13. eset. A II. mitétet két évvel ezel6tt végezték,
subst.: Adreson, Decosteron majd DOCA tabl. 7 em-t
nétt, mérsékelten pigmentélt, dolgozik. Tests.: 43 kg,
RR.: 130/80 Hgmm.

14, eset. Két évvel ezel6tt operaltdk, subst.: Adre-
son, DOCA tabl, 14 cm-t nétt, epiphysis-fugdk nyitot-
tak, rendszertelen substitutio, hypadrenias crisis, me-
ningitis? iskoldba jar. Tests.: 50 kg, RR.: 120/80 Hgmm.

15. eset. Mindkét m(tét két évvel ezelott tortént.
Subst.: Prednisolon, Decosteron. Kénnyebb munkat vé-
gez, graviditds, norm. glukéztolerancia, osteoporosis
csokkent. Tests.: 96 kg, RR.: 140/90 Hgmm.

© 16. eset. A II. mitétet egy évvel ezelbtt végeziék.
Subst.: Adreson, DOCA tabl, dolgozik, hyperpigmen-
talt, panaszmentes. Tests.: 76 kg, RR.: 120/70 Hgmm.

Az irodalom 6sszefoglaldsa

Az els6 sikeres adrenalectomidt emberen Thornton
(66) londoni sebész végezte 1889-ben. Esetét 1890-ben
ismertette. A 36 éves né testét hosszi, selymes, fekete
szor boritotta és naponta kellett borotvalkoznia. A mii-
tét soran a bal oldalr6l minden bizonnyal hormont
termeld, hatalmas mellékvese-daganatot tavolitottak el.
Néhany hénappal késébb a beteg visszanyerte feminin
karakterét. A mellékvese mitéti kiirtdsa ezutan hosz-
szabb idére feledésbe meriilt. Az eredménytelen pré-
balkozasok a sebészek kedvét szeghették. A postope-
rativ iddszakban ugyanis nem ritkan haldlos hypadre-
nia alakult ki. Goldenberg (19) szerint 1927-ig csak &t
sikeres miitétet végeztek. Az utébbi két évtizedben

3035



sl

3036

jelentés viltozds kovetkezett be; az adrenalectomia
gyakoribb mitétté valt. Ez a fordulat nemcsak a diag-
nosztikai modszerek, a sebészi technika fejlédésére, a
mellékvese megbetegedéseivel kapesolatos ismereteink
béviilésére vezethet6 vissza, hanem elsGsorban arra,
hogy olyan hatdsos hormonkészitményeket allitottak
elé, melyeknek birtokéban jelentOsen kisebb kockézat-
tal vehetjiik fel a harcot a legfélelmetesebb postope-
rativ szovédménnyel, a mellékvesekéreg-elégtelenség-
gel szemben is.

Az utolsé hisz évben szdmos szerzd ismertette
adrenalectomidval kapesolatos tapasztalatait. Jelen
kozleményiinkben nem torekedhetiink az irodalom tel-
jes felsorolasira, csak néhany osszefoglalé kozleményt
emlithetiink meg. Sprague (63) 1953-ban a Mayo Kli-
nika anyagardl szamolt be. 58 olyan Cushing-syndro-
maban szenvedl beteget operaltak meg, akikben mel-
1ékvesekéreg-hyperplasia volt kimutathaté. 54 esetben
subtotalis, négyben totalis adrenalectomiat végeztek.

A postoperativ idészakban hét, a késGbbiekben négy
beteg halt meg. A therapids eredmények igen bizta-
téak: a mitétet talél6 47 beteg koziil 46-on kielégits
remissio kovetkezett be. Cope és Raker (4) 46 beteget
tanulmanyoztak. Anyagukban mellékvesekéreg-hyper-
plasia, adenoma és carcinoma egyarant szerepelt. A
daganatos esetekben unilateralis adrenalectomiat, hy-
perplasia esetén subtotalis resecti6t javasoltak. Meg-
figyeléseik szerint megfelelé remissio el6idézésében a
mellékvese-allomany legalabb 90°-4nak eltavolitasa
sziikséges. Skanse és mitsai (58) hét esetet ismertettek.

A betegekben mellékvesekéreg-hyperplasia okozta jel-
legzetes Cushing-syndromaérél volt sz6. Mind a hét
esetben subiotalis adrenalectomiat végeztek. Egy beteg
a matét utdn meghalt, 6t betegben a panaszok meg-
szlintek, egy betegben relapsus miatt reoperatio, tota-
lis adrenalectomia valt sziikségessé. Montgomery és
Welbourn (39) 13 Cushing-syndroméban szenvedé beteg
sebészi kezelése soran szerzett tapasztalatukrél szamolt
be. Egy esetben mellékvesekéreg-adenoma, 12 esetben
mellékvesekéreg-hyperplasia volt kimutathaté. A koz-
vetlen postoperativ idészakban 13 esetiik koziil egy
halt meg. Mellékvesekéreg-hyperplasia esetén két
iilésben subtotalis adrenalectomiat végeztek. A miitét
utan jelentds javuldas kovetkezett be. Mason és mtsai
(37) 18 Cushing-syndroméban szenvedd beteg mdtétjét
targyaljak. 17 esetben mellékvesekéreg-hyperplasiat,
egy esetben mellékvesekéreg-carcinomat taldltak. Fia-
tal betegeken az egy iilésben végzett totalis adrenal-
ectomiat, id6sebb korban viszont a két iilésben végzett
subtotalis adrenalectomiat javasoljdk. A kozvetlen
postoperativ iddszakban két betegiik halt meg. Glenn
és mtsai (17) 32 Cushing-syndromaban szenvedé beteg
esetét ismertetik. 25 esetben mellékvesekéreg-hyper-
plasidt, hét esetben mellékvesekéreg-adenomat taldl-
tak. E szerz6k a totalis bilateralis adrenalectomia hivei.
Overton és mtsai (45) 16 esetiikben totalis bilateralis
adrenalectomidt végeztek. A mfitétet valamennyi bete-
gk tiulélte, és a hypercorticismusra utalé tiinetek visz-
szafejlédtek. Bayer (1) hat Cushing-syndromédban szen-
ved6é betegen mellékvese-resectiét, subtotalis adrenal-
ectomiat végzett. A mitét utdn a betegekben lényeges
javulas, gyogyulds kévetkezett be. Igen nagy anyaggal
rendelkezik Pettinari (48). Kozleményében kiilonbozé
megbetegedések miatt wvégzett 161 mellékvesemitét
eredményeit targyalja. Hartenbach (21) 13 cushingos
beteget operalt. Hét esetben subtotalis, 6t esetben to-
talis adrenalectomiat végzett, egy esetben mellékvese-
tumort tavolitott el. Ford és Overton (12) hyperadreno-
corticismus miatt 18 betegen végzeit totalis adrenal-
ectomiat, mitéti mortalitds nélkiil. Betegeik allapota a
postoperativ idészakban jelentsen javult. Soffer és
mtsai (60) 50 Cushing-syndromédban szenveds beteg
esetét ismertették. Eseteik kozoétt tumor és hyperpla-
sia egyarant el6fordult; 75%-ban a hypophysis-tajék
rontgenbesugirzasaval kombindlt unilateralis adrenal-
ectomia is kielégité remissiét idézett el6. E szerzbk
hangstilyozzik, hogy ez a miitéti beavatkozas is sokszor
a betegek gyo6gyulasat eredményezi. Scott és mtsai (56)
30 Cushing-syndroméban szenvedd beteg adatait koz-
lik. Hat esetiikben a koérképet mellékvesekéreg-tumor

okozta. Ezekben az esetekben unilateralis adrenalecto-
miat végeztek; egyik betegiik a muitét utan meghalt.
Ha mellékvesekéreg-hyperplasia 4llt fenn, hypophysis-
rontgenbesugarzassal, unilateralis adrenalectomidval,
subtotalis, illetve totalis bilateralis adrenalectomiaval
probalkoztak. A sebészi kezelés a betegek 4llapotdban
igen kedvezé valtozasokat idézett elé. Kiimmerle és
mitsai (30) gyermekkori hypercorticismus sebészi meg-
oldasaval kapesolatos tapasztalataikrél szamoltak be.
Sadi (53) 48 mellékvesemiitétet ismertet. A postopera-
tiv idoszakban két betege halt meg. A totalis bilatera-
lis adrenalectomia hive, a mutétet két iilésben végzi.
Konnak és Cerny (29) 47 mellékvesekéreg-hyperplasia
okozta Cushing-syndroma gydgyitasanak adatait ko-
zolte, 22 esetben bilateralis totalis adrenalectomia tor-
tént, 13 betegen subtotalis mellékvese-eltavolitast vé-
geztek. A subtotalis adrenalectomia utan mindossze
harom egyénben figyeltek meg tartés javulast. A mi-
tétet kovetd idészakban ketten haltak meg. Welbourn
és mtsai (69) 15 év alatt 46 mellékvesekéreg-hyper-
plasias esetet gyfijtottek Ossze; a betegek tobbségében
mindkét mellékvesét teljes egészében eltavolitottak. A
mitéti mortalitds 4%, a hiarom éven beliili elhaldlozas
24%, volt. Hairom egyénben subtotalis adrenalectomiét
végeztek, dtmeneti javulds utén azonban a hypercor-
ticismusra utalé tiinetek kitjultak. Orth és Liddle (44)
108 Cushing-syndromés beteg kezelésér6l szamolt be.
Anyagukban 64 esetben hyperplasia okozta a betegsé-
get. A legkedvezébb eredményt a bilateralis totalis ad-
renalectomidval érték el (19 beteg); a féloldali mellék-
vese-eltavolitds (6 beteg) nem bizonyult elégségesnek,
6t betegen bilateralis subtotalis adrenalectomiat kisé-
reltek meg, a javulas azonban nem volt kielégito.
Geyer és mtsai (14) 14 esetben végeztek bilateralis to-
talis adrenalectomiat, a miitét utdan ketten haltak meg.
Glenn és mtsai (16) véleménye szerint a hyperplasids
eredetli Cushing-syndroma Kkezelésében a leghelyesebb
eljirds a Kkoran végzett kétoldali teljes mellékvese-
eltavolitds. A postoperativ idészakban mindossze egy
beteget vesztettek el és 42 operalt egyén kozill 29-en
visszanyerték munkaképességiiket. Ernest és Ekman (8)
osszefoglalé munkajukban 44 bilateralis adrenalectomia
tapasztalatait irtdk le, és hosszi idén keresztiill kovet-
ték betegeik sorsat. Kozvetleniil a mitét utani idészak-
ban harom, egy éven beliil két beteg halt meg. 32
esetben tartés javulas lépett fel, a betegek visszanyer-
ték munkaképességiiket. A bilateralis totalis mellék-
vese-eltavolitast tartjdk megfelelé eljarasnak a beteg-
ség gyogyitasara. Mindossze két-esetben végeztek sub-
totalis adrenalectomiat, azonban a betegség progressi6-
jat ecsak harmadik miGtéttel tudtdk megakaddélyozni.

A hazai irodalomban elészor Goth és mtsai (20)
1955-ben kozolték egy Cushing-koéros betegiik kétoldali
subtotalis adrenalectomidval kezelt esetét. Vereczkey
(67) 1958-ban 6t féloldali miitétrél szamolt be, 84 Cush-
ing-kéros betegiik kétoldali subtotalis adrenalectomié-
val kezelt esetét. Vereczkey (67) 1958-ban 6t féloldali -
muitétrél szdmolt be, 84 Cushing-kéros beteg ismerte- °
tése kapcesan. 1964-ben a budapesti Urolégiai Klinika
kozleménye Magasi, Frank és Babics 41 adrenalecto-
miarél, illetve mellékvese-resectiorél adott szamot, és
Cushing-syndroma esetén a féloldali adrenalectomia
utdn masodik {ilésben végzett ellenoldali subtotalis
mellékvese-resectiét taldlta a legcélravezetébbnek (34).
Fehér, Maklari és Stefanics (11) 14 féloldali mellékvese-
eltavolitas kés6i eredményeit tette kozzé Cushing-syn-
droma kapcsan. 1967-ben a mi munkacsoportunk (47)
8 bilateralisan adrenalectomizilt beteg adatait kozdlte.
Harom esetben totalis bilateralis adrenalectomia, két
esetben kétoldali subtotalis adrenalectomia, hérom
esetben pedig egyik oldalon totalis, masikon subtotalis
adrenalectomia tértént. Az utébbi idében Geré és Bdrt-
fai (13) baloldali mellékvese-eltavolitasrél szamolt be:
a mellékvesekéreg-hyperplasia okozta laboratériumi
eltérések a mitét utdn mérséklddtek, a szerz6k azon-
ban felvetik a recidiva lehetdségét.



Klinikai tapasztalataink
a) Mfitéti indikdcié

Mellékvesekéreg-hyperplasia esetén a mitéti
javallat felallitdsa sokszor nem kénnyli. Gyakran
tapasztaljuk, hogy a mellékvesekéreg-tulmiikiodés
klinikai jelei enyhe fokuak, a laboratériumi elté-
rések nem jelentdsek. Ilyen esetekben — vélemé-
nylink szerint — elGszor a kal6riabevitel korlato-
zéséval, valamint a hypophysis-tdjék rontgenbesu-
garzasaval ajanlatos probalkozni. A belgyogyaszati
therapia megkisérlése mar csak azért is indokolt,
mert az enyhébb esetekben spontan remissio is el6-
fordulhat (46, 70). Ha a beteg allapota a konzerva-
tiv kezelésre nem javul, a folyamat gyorsan prog-
redial, és irreverzibilis karosodasok (diabetes mel-
litus, stulyos osteoporosis stb.) kialakuldsa fenyeget,
akkor az adrenalectomia elvégzése hatéarozottan
sziikségessé valik. Természetesen, ha a tiinetek ki-
fejezettek, a laboratériumi adatok jelentds mellék-
vesekéreg-hyperfunctiéra utalnak, és a betegség
gyors progressiéjaval szamolhatunk, nem érdemes
hosszii ideig véarakozni, mivel a Cushing-kérban
rendkiviil gyorsan fejlédik ki cardialis elégtelen-
ség; az ilyen dallapotban végzett mitét kockéazata
jelentos. y

Kontraindikalt az adrenalectomia azokban az
esetekben, amelyekben a sebészi interventio var-
haté eredményéhez viszonyitva, a mitéti kockazat
tilsdgosan nagy. Bar a miitét és f6ként az anaes-
thesia biztonsaga is fejlédott az utébbi években, és
bar a postoperativ hypadrenia lekiizdésére meg-
felel6 hormonkészitményekkel rendelkeziink, még-
sem lehet figyelmen kiviil hagyni, hogy a mellék-
vesék eltavolitdsa ma is el nem hanyagolhaté koc-
kézattal jar. Adandé esetben a befolyasolhatatlan
cardialis elégtelenség, az elektrolyt-anyagcsere za-
vara, a vesék megbetegedése, a nagyfokd obesitas
a mitétet megneheziti, és a prognosist kedvezétle-
niil befolyasolhatja. Ilyenkor a legfontosabb teen-
donk, hogy megfelelé belgyogyaszati kezeléssel a
betegeket minél el6bb miitétre alkalmas &llapotba
hozzuk. Megfelel6 allapotban levd, jol el6készitett
betegen — tapasztalataink alapjan — a kockéazat
csekély.

b) Miitéti megoldds

A miitéti megoldast illetéen harom kérdés me-
ril fel: unilateralis vagy bilateralis, illetve totalis
vagy subtotalis adrenalectomiat végezziink-e, to-
vabb4, hogy a miitét egy vagy két iilésben tortén-
jék-e.

A tapasztalat azt mutatja, hogy a hyperplasia
altalaban kétoldali, és az egyik mellékvese eltavo-
litasa nem oldja meg a problémat. Unilateralis ad-
renalectomia utan jelentésen fokozoédhat az ACTH-
mobilisatio, és ez tovabbi stimulatiét jelenthet a
bennmaradé mellékvesekéreg mikodése szempont-
jabol.

A masik probléma az, hogy az adrenalectomia
totalis vagy subtotalis legyen-e. Kétségtelen, hogy
elméletileg a subtotalis adrenalectomia volna az
idedlis megoldas, mivel lehetfséget nyujtana arra,
hogy a hypercorticismust megsziintessiik, és a be-

teget eucorticoidda tegyiik. Sajnos, a mi gyakorla-
tunkban a subtotalis adrenalectomia csak ritkéan
valtotta be a hozzaflizétt reményeket. Hat esetben
végeztiink subtotalis adrenalectomiat, és minddssze
két betegben (2. és 4. eset) tudtunk eucorticoid
allapotot elérni, annak ellenére, hogy a miitétkor
meghagyott mellékvese-allomany valéban minima-
lis és taplaltsaga is kérdéses volt. Sajat tapasztala-
taink is bizonyitjak, hogy ilyenkor mégis a kivé-
natosnal tébb mellékvesekéreg-szovetet hagyunk
meg és atmeneti javulas utan, ismét hypercorticis-
mus léphet fel, mivel a visszamaradt mellékvese-
csonk az ACTH-hypersecretio miatt regeneralédik,
és fokozatosan hypertrophizil. Subtotalisan adre-
nalectomizélt betegeink koziil haromban (1., 5. és
6. eset) észleltliink recidivat, és az 1. és 6. betegen
harmadik miitétre is sor keriilt. A bennmaradi
mellékvesecsonk megtaldlasa és eltavolitasa olykor
nem konnyt feladat. Subtotalis adrenalectomia ese-
tén masfeldl az is el6fordulhat, hogy a mitét utian
hypadrenia alakul ki (3. eset). Ennek vagy az az
oka, hogy valéban tul kevés miksédé mellékvese-
kéreg-szévetet hagytunk meg, vagy pedig az, hogy
eredetileg elegendé mellékvesekéreg-szovet ma-
radt ugyan benn, de a miitéti manipulatio kovet-
keztében a csonkban tépldlkozasi zavar lépett fel,
és a parenchyma necrotizalt. Ezzel a felfogassal az
irodalmi kozlések jelentékeny része egyetért, azon-
ban nem vitatjuk, hogy egyes intézetekben, illetve
egyes sebészek kezében a sublotalis adrenalectomia
is eléri a kivéant célt.

A mitét technikajara vonatkozéan egységes
allaspont nem alakult ki (25, 49, 65). Ellison (7) az
abdominalis behatoldst tartja a legmegfelelébbnek.
Mi csak kivételesen alkalmaztunk felsé laparoto-
miat, mert a betegek tobbségében meglevé obesitas
ebben az esetben jelentésen neheziti a j6 feltarast.
Az utobbi -idében altalunk haszndlt thoracalis be-
hatolds sebészileg konnyebb, a mellékvesét kény-
nyen hozzaférhet6vé teszi, és a betegnek kevesebb
miitét utdni kényelmetlenséget okoz. Hatranya a
laparotomias behatolassal szemben, hogy egy iilés-
ben mindkét mellékvesetdj nem hozzaférhetd, leg-
feljebb akkor, ha ugyanabban az iilésben a kontra-
lateralis oldalon is feltaras torténik.

Tobben az egy tilésben végzett kétoldali adre-
nalectomia hivei (8, 29). Véleményiink szerint mind-
két mellékvese egyideji eltavolitdsa indokolatlanul
nagy megterhelést jelenthet. Az egy iilésben alkal-
mazott thoracalis feltdrds nagymértékben nehezi-
tené a tiidék kielégit6é ventillaci6jat, és igy semmi-
képpen sem ajénlhaté. Ilyen meggondolasok alap-
jan mi két ilésben végezziik mitéteinket. A két
beavatkozds kozti idészak néhany héttél egy-két
évig terjedt. Elvileg a j6l megvalasztott esetekben
(j6 altalanos éllapot, nem nagyon kovér beteg) a
hasi behatoldsbodl végzett kétoldali egyiiléses miité-
tet is elfogadhaténak véljiik.

¢) A miitét veszélyei

Nyilvanvalé, hogy bilateralis totalis adrenalec-
tomia utan irreverzibilis hypadrenia alakul ki. A
beteget élete végéig corticoid-substitutioban kell
részesiteni. Megfelel6 kezelés esetén a quo ad vitam
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prognosis j6, csak nem szabad figyelmen kiviil
hagyni, hogy stress-behatasok (miitét, infectiok stb.)
fellépte esetén megné a szervezet corticoid-igénye,
s igy a szokésos kéreghormon adagot emelni kell.

A béron és a nyalkahartydkon gyakran hyper-
pigmentatio 1ép fel a mellékvesék eltdvolitdsa utan.
Ez a kozmetikai szempontbél kellemetlen szévéd-
mény a beteg életét természetesen nem veszélyez-
teti.

Az utébbi években figyeltek fel arra, hogy
mellékvese irtott betegekben ACTH-t termel6 ade-
nohypophysis-daganat, chromophob adenoma jéhet
létre (2, 40, 42, 43, 54, 57). Nagyobb sorozatokon
5,0—16,0%-ban jelslik meg a sella turcica megna-
gyobbodasdnak gyakorisidgat (18, .24, 64, 68). Az
adrenalectomiat koéveté hyophysis-daganat
ritkdn rosszindulata (52, 59, 68). A mi Osszeallita-
sunkban egyetlen egyszer sem fordult elé a sella
turcica megnovekedése. Elképzelhetd, hogy ez a hy-
pophysis-tajék rontgenbesugérzésianak a kovetkez-
ménye, Nem tarthato valészinlinek az, hogy az al-
kalmazott substitutio a hypophysis-tumor kivédé-
sében jelentisebb szerepet jatszhat; ismeretes
ugyanis, hogy a Cushing-kér miatt adrenalectomi-
zalt egyének fokozott ACTH-termelését csak nagy
adag corticoiddal lehet supprimaélni (31, 33). Az is
lehetséges, hogy eseteinkben az aranylag rovid
megfigyelési id6 nem volt elégséges a hypophisis-
tumor kifejlédéséhez.

d) Miitét elbtti és utani kezelés

A miitét sikere szempontjabol a belgyogyaszati
kezelés alapveté jelentOségli. A praeoperativ id6-
szakban a koérfolyamat eredetének tisztazasara, az
esetleges tumor kizdrésdra irdnyulé prébélkozasok
mellett, sziikség szerint, megfelel6 cardialis kezelést
kell folytatni. Hypokalaemia, natrium-retentio ese-
tén kaliumadagolds, natriumelvonas ajanlatos. Jo
hatésa ilyenkor a spironolacton (Aldacton, Vero-
spiron) alkalmazasa is.

Igen fontos kérdés, hogy adjunk-e a praeope-
rativ idészakban corticoidokat. Véleményiink sze-
rint ez csak akkor indokolt, ha a miitét sordn hyp-
adrenia kialakuldsa varhaté. Sziikséges a kéreg-
hormon adagolds a masodik miitét el6tt, tovabba
ha mellékvesekéreg-daganat lehet6sége fennall.
Ilyenkor ugyanis a kontralateralis mellékvesekéreg
atrophiaja valdszini. Tapasztalataink szerint leg-
jobb a miitétet megelézd este intramuscularisan 50
—100 mg cortisont adni. Ezt az adagot reggel, a
miitét el6tt megismételjiik, és még 5 mg Decoste-
ronnal a kezelést kiegészitjiik.

A kozvetlen postoperativ idészakban rendkiviil
fontos a beteg gondos megfigyelése. A kezelést il-
letéen altalanos szabdalyokat feldllitani nem lehet.
Hangsulyoznunk kell azonban, hogy a mitét sike-
re elsdsorban az adaequat postoperativ kezeléstdl
fliigg. Azt, hogy mit és mennyit adjunk, a beteg
pillanatnyi allapota szabja meg. Mi altaldban a
miitét utdn 6 o6ranként 50 mg hydrocortisont, 12
6ranként 5 mg Docaquosumot adagoltunk infusié-
ban. Ezt az adagot a beteg allapotatol fliggben, a
kovetkezd két napban fokozatosan meérsékeljiik,
majd a negyedik postoperativ naptél hydrocortison

nem-

helyett cortison-acetatot, Docaquosum helyett el-
huzodé hatasu Decosteront adagolunk. Periférias
keringési elégtelenség kialakuldsa esetén noveljiik
a corticoidok bevitelét, emellett — ritkdn — nor-
adrenalin infusiéra is sor keriilhet. A pressorok
adagolasanak idétartama a minimumra korlatozan-
do6, mert ismeretes, hogy a glykocorticoidok poten-

. cidljdk a noradrenalin vasoconstrictiv hatéséat (32,

50, 55, 61) és igy az életfontos szervek vérellatasa
karosodhat.

Az oralis corticoid therapiara kb. egy hét mal-
va tériink at. A tartés substitutiét jelenté adagokat
dltaldban a miitét utdn két hét mulva vezetjiik be.
Betegeink dltaldnos dllapota kedvezdébb cortison-
acetat szedése esetén; ebbél naponta 1—3 tabl. az
igény. Emellett a legtébb esetben mineralocorticoi-
dot is adnunk kell: a retard készitménybsl (Deco-
steron) hetenként-kéthetenként 5 mg a dosis, vagy
ehelyett szivesen alkalmazzuk a sublingualis
DOCA-tablettat (2—4 mg/die).

\

e) Perspektivdik

. Mar régebben jogosan felvet6dott a kérdés, ne
végezziink-e inkabb hypophysectomiat adrenalecto-
mia helyett, hiszen a betegség lényegében hypo-
thalamo-hypophysealis eredetii. Kétségtelen, hogy
a mellékvesekéreg-hyperplasia okozta hypercorti-
cismust a hypophysis eltavolitisa is megsziinteti;
mi mégis az adrenalectomiat részesitjiik elényben.
Nemcsak azért, mert az adrenalectomia kevésbé
nagy mitéti beavatkozas, és kisebb miitéti kocka-
zattal is jar, hanem els6sorban amiatt, mivel a hy-
pophysis eltavolitasa esetén a hypocorticismus mel-
lett irreversibilis hypothyreosis és hypogonadismus,
tovabba atmeneti vizanyagcesere-zavar is kialakul.
Hypophysectomia végzése adrenalectomia helyett
csak akkor indokolt, ha a hypercorticismust kopo-
nyatiri nyomésfokozédast, lataszavarokat okozo,
nagy hypophysis-neoplasma idézi el6 (6, 36, 41, 51).
Ujabban radioaktiv arany, illetve yttrium sella tur-
cicdba torténd implantatiojaval értek el jo eredmé-
nyeket (3).

A therapias elvekkel kapcsolatosan mindig fel-
meriil az a kérdés, hogy milyen 0j eljarasokat tar-
togat a jove. Bar az e kozleményben kifejtett néze-
tek pillanatnyilag korszertinek és helytallénak lat-
szanak, mégis ugy gondoljuk, hogy az adrenalecto-
mia indik&ciéjara vonatkozéan a jovében jelentds
véltozdsok varhatok. Kétségtelen, hogy a mellék-
vesék sebészi eltavolitisa helyett L kémiai adrenal-
ectomia” volna az idedlis megoldas; ha a korosan
fokozott hormontermelést meggitlé gyogyszerké-
szitmények adagoldsdval a beteget eucorticoidda
tehetnénk, és elkeriilhetnénk, hogy irreversibilis
hypadrenia alakuljon ki. A hormongenesis inhibi-
torainak kutatédsa évek ota folyik és nagy léptekkel
halad elére. A hormonképz6dés egyes fazisait, a
praecursorok transformatiéjdban szerepet jatszo
enzymatikus mechanizmusokat a mellékvesekéreg
vonatkozdsdban is ma mar elég jol ismerjiik, és
taldin nem vagyunk tilsdgosan messze attél, hogy
megtaldljuk a megfeleld inhibitorokat. A kezdeti
eredmények biztatéak. A Cushing-kér kezelésére
eredményesen haszniltdk az aminoglutethimidet



(15, 35). Ezen tulmenéen tébb corticoid-szintézist
gatlé anyagot allitottak mar el6 és megprébalkoztak
alkalmazasukkal hypercorticismus, leginkabb corti-
coidokat termeldé adrenocorticalis carcinomak ese-
teiben is (5, 22, 26, 27, 28). Sajnos, adagolasukat
egyelére toxicitasuk korldtozza. Ujabb hatasos és
veszély nélkiil alkalmazhaté készitmények el6alli-
tasa feltétleniil perspektivikus.

Osszefoglalds. Szerz6k 16 betegen szerzett ta-
pasztalataik alapjdn ismertetik a bilateralis mel-
lékvesekéreg-hyperplasia okozta hypercorticismus
sebészi  kezelésével kapesolatos allaspontjukat.
Hangsulyozzak, hogy a kétoldali totalis adrenal-
ectomia a legjobb megoldds. Subtotalis adrenal-
ectomiat kovetéen hat beteg koziil hdromban reci-
diva jott létre, két esetben harmadik miitétre is
sor keriilt, mig egy betegben maradandé hypadre-
nia alakult ki. Kozvetleniil a mitétek utan egyetlen
beteg sem halt meg: kilenc évvel a beavatkozas
‘utdn egy egyént vesztettek el, a halal azonban nem
fliggott ossze az alapbetegséggel. A hypercorticis-
mus klinikai tiinetei valamennyi totalisan adrenal-
ectomizalt betegen visszafejlédtek.

Végiil foglalkoznak az adrenalectomia indika-
cidjanak, kontraindikaciéjanak kérdésével, a miitéti
megoldassal és veszélyekkel, tovabba a miitét el6tti
és utani kezelés problematikajaval.
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A human cytogenetikai modszerek jél képzett szak-
embereket és felszerelt laboratériumokat igényel-
nek. A gyakorlé orvosnak mindennapi munkdjaban
azonban nem egyszer sziiksége van arra, hogy a
n6i hypogonadismus egyes formai kozétt egyszeri
eszkozokkel kiilonbséget tudjon tenni. Erre a célra
a legmegfelelébbnek latszott egyes hypogonad kor-
képek phaenotypusédra vonatkozé morpholégiai jel-
legek Osszehasonlitdsa egészséges néi populatio test-
meéreteivel. Jelen munkankban 16 olyan esetiink
eredmeényeit részletezzik, akiket genetikai és klini-
kai diagnosisuk alapjdn a Turner-syndroméhoz
vagy csoporthoz sorolhattunk.

Turner-syndroman a néi nemi fejlédésnek
olyan zavarat értjiik, amely alacsony névéssel, se-
xualis infantilizmussal, pterygium collival, cséke-
vényes, illetve dysgenetikus petefészekkel (prim-
ordialis tiisz6ket és egyéb ovarialis szoveti elemet
nem tartalmazé kotészovetes alapallomany: csik-
gonad), magas vizelet gonadotropin kivélasztassal,
chromatin negativitassal az X chromosoma mono-
somidjaval, a csontrendszer, a sziv és érrendszer,
idegrendszer, valamint az urogenitalis apparatus
eltéréseivel jar. Turner (10) &ltal 1942-ben leirt
klasszikus trias: infantilizmus, pterygium colli, cu-
bitus valgus, tehdt egy polysymptomatikus kér-
képpé szélesedett.

Atypusos Turner-syndroma vagy Turner-cso-
port (5) néven foglaljdk Ossze azon kdérformakat,
amelyek részben somatikus, részben sexualis fej-
16dési zavarok, esetleg éppen a cytogenetikai kép
révén rokonjelenségeket mutatnak a Turner-syn-
droméaval. Az aberratio forméjatél és a mozaicis-
mus aranyatol fliggdéen lehetnek chromatin nega-
tivak, ill. pozitivak. A cytogenetikai kép alapjan
kovetkezoképpen csoportosithatjuk oket:

Orvosi Hetilap 1974, 115. évfolyam, 51. szam

1. X/XX mozaik formak.

2. A chromosoma hosszu karjanak iso alakja-
val jaré kérformak [46,X, i(Xq): 45.X/46,X
i(Xq)].

3. Az X/XY esetek.

4. A masodik X chromosoma rovid karjanak
deletiéja (46, XXp—).

5. A masodik X chromosoma hosszi karjanak
deletija (46, XXq— vagy 45,X/46,XXq—).

6. A masodik X chromosoma révid karjanak
isochromosomajéaval jaro esetek [46,X i(Xp)].

7. X gyliri chromosomaval jaré korképek [46,X
r(X)].

8. Az X chromosoma autosomédkra vagy a ho-
molog X chromosomara tortént transloca-
tiéja.

A néi hypogonadismus kiilon csoportjat kép-
viseli a tobbnyire ép karyotypussal jaré tiszta go-
naddysgenesis korképe. A hormontermelésre alkal-
matlan dysgenetikus gonadok kovetkezménye itt is
a secundaer nemi jelleg visszamaradottsaga. A Tur-
ner-syndromaval ellentétben azonban ezek a bete-
gek atlagos vagy magas novéstiek és jellemzé Tur-
ner-stigmaik nincsenek. Dysgenetikus gonadjaikbél,
XY vagy X/XY chromosoma-kép esetében gonado-
blastoma fejlédhet (8, 9, 6).

Vizsgalataink célja cytogenetikailag bizonyitott
Turner-syndromas betegek meghatdrozott testmé-
reten alapuld, megfelel$ tapasztalati tdbldzaton ab-
razolt gorbéjének oOsszehasonlitdsa egészséges ferti-
lis kontroll n6k hasonlé gérbéjével és atlagértékei-
vel. A francia populatiéon végzett mérések alapjan
Décourt és Doumic (2) 1950-ben kozoltek ,,morpho-
gramm® néven ilyen jellegli gorbét. Vizsgélataikat
azonban az akkori koriilményeiknek megfeleléen
endocrinologiai adatokkal vetették Gssze, a pontos
karyotypust nem ismerték. Morphogrammjukat en-
docrinologiai konyvében Botella—Llusia idézi (1).
Magyar anyagon ilyen vizsgalatok nem torténtek.
Tekintettel arra, hogy a testméretek és az abrazo-
lasukkal kapott gérbék a test somatikus fejlettsé-
gének mutatéi, az emlitett szerzék morphogramm
elnevezése helyett ,somatogramm™ elnevezést tart-
juk jellemzébbnek.

Anyag és modszer

Vizsgdlataink sordn 164 kontroll fertilis né alkat-
biolégiai elemzését végeztiik el és eredményeinket 16
Turner-syndromads, illetve Turner-csoportba sorolhaté
beteg antropometriai paramétereivel hasonlitottuk osz-
sze.

A magyar nék, Eiben és mtsai mérései alapjan 16
—17 éves korukban érik el felndttkori testmagassagu-
kat. Kontroll csoportunkba tehat valogatas nélkiil be-
vontunk minden 17 év feletti, tanszékiinkin noégyoé-
gyaszati betegség miatt megjelent nét. 164 kontrollunk
életkordnak kozépértéke M = 27,00 év (V = 16,92—44 42
év) volt, Valamennyien az europid nagy rasszhoz tar-
toztak.

Az 1. tablazatban foglaltuk ©ssze 16 Turner-syn-
dromés betegiink klinikai és genetikai adatait, akiknél
az alkatbioldgiai vizsgalatok és paraméterek elkészitése
alapjan somatogrammot készitettiink. Turner-syndro-
méas betegek életkoranak kozépértéke M = 21,25 év
(V=15,18—32,25 év). A tiinetek rovatdban a Turner-
syndroméra jellemz6 stigmik egyes formait szammal
jeleztiik. Megallapithaté, hogy a Turner-stigmak tébb-
sége az Osszes betegen el6fordul és egyes betegek ko-



1. tablizat

Sor- | AR ! . Nemi
P ;Jelzes életkor Tiinetek Belst nemi szervek ;l:r:; Karyotypus
‘ -
1 B. M. ! 1,2,3,4,5,6,7, 8,9, 16. | estkevényes uterus, csikgonad 6% | 45.X/46, XX
, 16é. | (laparotomia) ‘
2 ‘ A A, | 2,3,4,5,7, 8, 16. csokevényes ;uems, csikgonad 19 | 45,X/46,XXp-
18 é . (laparotomia |
53 R ([1523:4,5,7: 9,10, 11, csﬁl;;cvényes uterus, esikgonad — | 45,X/46XY
23 é. 12, 13. 16. | (laparotomia)
4. Sz, T. ‘ 1,2,3,4,5,7,9, 10, 11, 13, | csokevényes uterus, csikgonad 2% | 46, XX
20 é. | 14, 16. | (laparotomia) ‘
5. T. B: 1,2, 3, 7,8, 9,10,16. | esokevényes uterus, csikgonad 3% | 45.X
28 é. ‘ | (laparotomia)
6 J. A, | 1,2,3,4,5,6,7,8,9,10,13, | csokevényes uterus, csikgonad 9% | 45,X/46,XX
186. |36 (laparotomia)
T G.M. |[1,23,4,5,6,7,8,9,10,13, csokevényes uterus, csikgonad 99% | 46,Xi(Xq)
17 é. 14, 16. (laparotomia) ‘
8 Py, | 1,2, 3,6, 10, 13, 15, 16. csokevényes uterus, esikgonad 39, | 45,X/46,XX
20 é. \ (laparotomia)
9. | S. A. | 1,2, 3,7, 8, 10, 16. csokevényes uterus, csikgonad 1% | 45,X/46,XX
20é. | : (laparotomia) 45,X/46,XXq-
10. | K. E. 1,2,3,4,5,1,9,10, 16. csokevényes uterus, csikgonad 2% | 45.X
‘ 21 é. ‘ (laparotomia)
11. Sz. M. 1,2, 3,4,5, 1,8, 16. csokevényes uterus, csikgonad 189, | 45.X/46,Xi
22.¢. | (laparotomia) | (Xq)
12 D. S. | 15 25:3,75, 75 816, tapinthat6 uterus adnexumok? 20% @ 46,XX
\ 18 é. i miitét nem tortént
13. | M. L 1 25:3:5, 7, 8,16 csokevényes uterns adnexum nem tap. — —
16 é. | - miitét nem tirtént
14. RN 1, 2,3, 4,5, 7 8,11, 16. csikevényes uterus, csikgonad 0% | 45,X
22 é. (laparotomia) ‘
15 S. M. | 1,2,3,4,5,6, 7,8, 9, 10, 12, rendesnél kisebb uterus mellett vékony 1% | 45, X
25 é. | 13, 16. ovarium, ultrahang vizsg. ‘
16. LR - 1 806 K8 16 | estkevényes uterus, csikgonad 39% | 45,X
33 é. ,' (laparotomia)
Tiinetek

1 = infantilis phaenotypus

2 = eml6hypoplasia

3 = gyér hénalj- és szemérem szdrzet
4 = nyakba nétt haj

rivid nyak, pterygium colli
magas szajpad

pajzsalaki mellkas

8 = cubitus valgus

e Rl
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zott csak kis phaenotypusbeli eltérések mutathatok ki.
A nemi chromatinok értéke 0—20", kozott valtozott:
ez utébbi érték egy irodalmi ritkasiagnak szamité 46, XX
chromosoma-képpel jaré Turner-syndroma esetében
fordult eld. 13. esetiink kivételével, ahol chromosoma-
vizsgélat nem tértént, minden esetben a Turner-syn-
dromara és -csoportra jellemzdé klasszikus 45X chro-
mosoma-kép, ill. annak ismert numerikus, ill. struktu-
ralis aberratiokkal jaré valtozatai fordultak eld. Igy 7
esetben mozaicismust (1., 2., 3, 6., 8, 9. és 11. esetek-
ben) és négy esetben a masodik X chromosoma struk-
turdlis aberratiéjat (2., 7., 9. és 11. esetek), egy esetben
(3.) X/XY Kkaryatypust észleltiink.

A részletes, 45 testméretre kiterjedé antropomet-
riai programot Martin, Saller (7), illetéleg a Nemzet-
kozi Biolégiai Program (11) szerint valésitottuk meg.
A testméreteket Martin-féle és Harpenden typusit an-
thropometerrel, acél mérdszalaggal, Harpenden condy-
lus-mérdvel, Lang-féle boérredévastagsag-mérével és
tizedes személymeérleggel, azonos évszakban, minden
délelstt 9—12 6ra kozott hatdroztuk meg. Jelen mun-
kankban a vizsgdlt Turner-syndromadasoknak és fertilis
néknek azt a 30 testméretét dolgoztuk fel, amelyeket
alkatbiologiai elemzésiikhoz legfontosabbnak tartunk.

A somatogrammbhoz felhasznalt 6t testméret a ko-
vetkezd:

1. Mellkas keriilet (acél mérdszalaggal) a szalagot
hdtul a lapockdk angulusidn, elél pedig a harmadik-
negyedik borddk magassagaban, egy normadlis nyugodt
kilégzés végén mérjik.

3

9 = genu-varum

10 = pigment naevusok

11 = cutis marmorata

12 = lymphoedema

13 = urogenitalis apparatus fejlédési rendellenességei
14 = scoliosis

15 = mentalis retardatio

16 = primaer amenorrhoea

2. Csip6tovis-magassig (Martin-féle anthropome-
terrel) a spina iliaca anterior superior magassiga a
talpsiktol mérve.

3. Testmagassag (Martin-féle anthropometerrel): a
probanda mezitldb, dsszezart sarokkal, egyenesen, de
nem tul feszesen all, elére tekint, fejét az un. frank-
furti/német vizszintes sikban tartja, vagyis a csontos
szemiireg alsé pontjai (orbitdk) és a fiil tragus porca-
nak felsé szoglete képzeletbeli vizszintes sikban van.
Ebben a helyzetben a fej median-sagittalis sikjanak
legmagasabban levé pontjan, a vertexet mérjiik a talp-
siktol.

4. Tomporszélesség (Harpenden typusi antropo-
meterrel) a trochanter maiorok egymastél valé tavol-
saga.

5. Véllszélesség (Harpenden typusti anthropome-
terrel) a probanda az el6bb leirt moédon &ll, vallait
nyugodtan, természetes tartasban kissé leengedi. A la-
pockacsont acromion nyulvanyédnak legkiilsé pontjai
kozotti tavolsagot mérjiik.

A vizsgdlati adatok feldolgozisdt Razdan II. elekt-
ronikus szamitégéppel végeztiik el. Kiszamitottuk a
szokdsos paramétereket (kozépértéket M, annak hiba-
jat m, a szérast s, valamint megadjuk a varidci6széles-
séget V, tehat Vmin—Vmax.). Az alkatbiolégiai feldol-
gozast az Eiben-féle (3) normal komponensekre bontas-
sal végeztiik el.



Turner-syndromdsok és fertilis nék testméretei

2, tablizar

| Turner-syndromaésok

Fertilis nok

Testméretek M+m = v | M+m 5 v
TORtENlY | oisty o Hrelynieis 48,45 1,82 7.28 31.8— 58,4 58,14 0,77 9,87 41,6— 93.5
PRI oo e v oviarasae o 142,36 1,62 6,48 127,2—152,4 159,35 0,44 5,66 145,5—174.5
BB s e b ot 76,88 0.87 3,49 71.4— 81.8 84.79 0,23 3.00 76,8— 98.6
T RS RTR R ) 144,18 1,83 7,34 125,2—159.5 159,00 0.53 6.80 135,5—178.3
A I MO s s 115.89 1,37 5.49 105,8—124,6 130,43 0,40 5.15 117,7-150.4
Symphysism. ....... 74,35 1,47 5,88 64.86— 90,1 83.05 0,35 4,42 72,1— 98,3
L T R RS e 115,70 1,49 5.95 102,3—124,0 130,35 0,46 5.88 116,5—163.1
Konyokm. ......... 91,10 1,24 4.95 80,6— 98,0 102,46 0,34 4,29 90,4—113.1
EEuKIOm.  + 5o eiars e 71,51 0,95 3,81 65,1— 77,0 80,96 0,35 1.45 71,7— 91.7
BRI - e s 53,60 0,88 3.50 47.2— 58.8 61,51 0,29 3,76 53,2— 85.5
Csipftovism. ....... 80,04 1,16 4,65 70,1 — 88,4 89,33 0,34 4,41 79,6—103.3
T R o 38.06 0.83 3.30 33.4— 48,4 42,72 0,20 2.53 28,7— 49,2
BOKAML 2 «o v/ ceiosns's 6,59 0,25 1,00 49— 8,6 147 0,08 1,00 4,7— 10,4
Vallazél ... ovaivaas 34.88 0,48 1,91 30,5— 38,0 36.71 0,12 1,60 33.2— 41.8
Deltaszél. .......... 39.30 0.56 2,23 34.5— 426 40.60 0,21 2,73 35,5— 49.7
Derékszél. ......... 23,61 0.35 1,40 21,4— 26,3 24,42 0,18 2.36 20,0— 35.1
SPInasElly oo s coinune 22,91 0,42 1,70 19,0— 26,9 24,61 0,14 1,79 19,6— 32.7
Tomporszél, ....... 30,64 0,52 2,07 26,0— 34,0 33.04 0.19 2.38 27,7— 42.0
Mellkasszél, ........ 25,13 0,35 1,39 22.8— 27,9 26.41 0,16 2,01 23,0— 34,5
Mellkasmélység ... .. 16,83 0,39 1,55 13,1— 19,7 16,78 0,12 1,48 13,0— 21,0
HGtEA oy e 31.55 0,41 1,64 27,9— 34,0 31.65 0,17 2,16 26,9— 38,9
Mellkasker. ........ 83,73 1,27 5,08 71.4— 91,0 83,88 0,48 6,17 73.1—101.7
Hasker, o iicdsa e 81,89 1,75 7.01 69,1— 96,7 ‘ 82,63 0,71 9,10 67,1—108,1
Tomporker. ........ 85.96 1.67 6,69 73,2— 99,2 | 91,01 0,63 8,05 74,1—119,2
Felkarker........... 25,10 0,81 3,22 20,1— 34.6 [ 25.29 0.23 2,89 20,0— 35,1
Alkarker; . ... 22,10 0,30 1,18 18,7— 23,7 22,68 0,14 1.74 18,7— 274
Csukléker, ......... 14,66 0,14 0,54 13,2— 15,7 14,95 0,08 0,97 13,1 — 19,5
Combker. .......... 50.63 1.09 1.36 44,0— 59,2 54,50 0,39 4,95 44,4— 71,8
Alszérker. ......... 31,98 0,62 2.48 26.5— 35,6 ! 33,71 0,24 3.06 20,1— 46.5
Bokaker. .......... 21,97 0.43 1.70 19,0— 24,5 ‘ 21.49 0,12 1.53 18.2— 26,9

|
m. = magassag szél, = szélesség ker. = keriilet

Vizsgdlati eredmények és értékelés

A vizsgdlt két csoport testméreteinek kozép-
értékeit és egyéb paramétereit a 2. tabldzatban ad-
juk meg. A fertilis n6k kozépértékei megfelelnek a
magyarorszagi noi ,atlagpopulationak”. Kozépérté-
keiket Osszevetve magyar féiskolas nék csoportja-
nak kozépértékeivel (3), igen nagy biztonsaggal
megadhatjuk a magyar nék standard értékeit. A
vizsgalt Turner-syndromasok testmagassaga 127,2—
152,4 em kozott varial, kozépértékik M=142,36 cm.
Ezek a Martin szerinti ,alacsony termetiiek’ kozé
és ugyanakkor Brugsch szerinti .,normosomia” ka-
tegéridaba sorolja 6ket, nem pedig a torpe novésiek
(120,9 em alatt) kozé, ahogy szamos kozleményben
olvashaté. Vizsgalt betegeink az .igen alacsony”
(121,0—139,0 cm), az ,,alacsony” (140,0—148,9 cm) és
a ,kiskozepes” (149,0—152,9 cm) termetcsoportokba
esnek. Végtagjaik hosszdnak a testmagassaghoz vi-
szonyitott ardnya gyakorlatilag megegyezik a fer-
tilis nékével: relativ fels6 végtag hosszuk M=43,11
cm (a fertilis n6ké M==43.62), relativ csipémagassa-
guk M = 56,22 cm (a fertilis n6ké M = 56,06 cm) A
végtagok proporcionaltsdga sem tér el a normalis n6i
aranyoktol. Az egyes veégtagszegmentek hossza és
keriilete kozotti arany azonban zomok, relative iz-
mos felépitésre utal. A testmagassag : karolté ara-
nya M=101,28, vagyis a karolté6 nagyobb (az esetek
75%/)-4ban), mint a testmagassag. Ez megfelel a nor-
malis feln6tt néi aranynak: a fertilis néknél ez az
érték M=100,22. A Turner-syndromaésok széles, zo-
mok torzsét a relativ vallszélesség M=24,50 (a ferti-

lis n6knél M = 23,04) és a relativ tomporszélesség
M = 21,52 (a fertilis n6knél M = 20.,73) érzékelteti.
A két méretb6l képzett torzsszélességi index értéke
M = 87,84 jol jelzi az abszolute és relative is széles
véllat (a fertilis néknél az index értéke M = 90,00).
A relativ mellkaskeriiletiik ugyancsak nagy, M =
58,82 (a fertilis néké M = 52,64).

A somatogrammot a mai magyar nék testmeé-
retei alapjan készitettiik el. A kozéptajon futé ket-
t6s vizszintes vonal adja az Ot Kkivalasztott test-
méret kozépértékét milliméterekben. Az egyes test-
mérettengelyek beosztdsara tapasztalati értékeket
dolgoztunk ki: a mellkaskeriiletnél 12 mm, a csip6-
tovis-magassagnal 15 mm, a testmagassdgnal 30
mm, a tomporszélességnél 6 mm, a vallszélesséanél
7 mm. A Decourt és Doumic (2) morphogramm tro-
chanter-magassdaga helyett mi az antropolégiai és
humén biolégiai irodalomban sokkal gyakoribb al-
talanosan haszndlt csip6tovis-magassdgot haszndl-
tuk.

Ha a Turner-syndromas betegek méreteit a néi
somatogrammra vissziik fel, megallapithatjuk, hogy
az atlagnoktol eltéré alaka gorbét kapunk. A gorbe
jellegzetessége, hogy balrél lefelé zuhanva a masik
oldalon fokozatosan emelkedé parabola alakjat ve-
szi fel (1. dbra). Abrank bemutatja a 16 vizsgalt
Turner-syndromés testméret gorbéjét és az Osszes
gorbék kozépértékét. Ez a jellegzetes gorbe néhany
j6l mérhets testméret segitségével gyors tajékozo-
dasra alkalmas.

Ha a n6i somatogrammra a miagyar féiskolas
férfiak kozépértékeit (4) vissziik fel, szintén jel-
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A vizszintes kettds vonal az adott
testméretekre vonatkozé magyar
noi kozépértékeket jelzi. A vé-
kony vonalak a 16 Turner-syn-
dromds testméretgdrbéit mutat-
jak. Ezek kozépértékét abrazolja
a vastag vonal: Szaggatott vo-
nallal d&brazoltuk o testicularis
feminisatiot. J6! lathato, hogy ez
a néi standard gorbe felett he-
lyezkedik el, mutatva ezen bete-
gek mind a normdl populatiétal,
mind a Turner-syndromasokétél
eltéré testméreteit.

lemz6 gorbét kapunk, amely a somatogramm két
szélén a mellkas keriiletén, illetve a vallszélesség-
nél nagyon magasan, a tomporszélességnél viszont
nagyon mélyen metszi a néi értékeket (2. dbra).
Megszerkesztettiilk a magyar f6iskolas férfiak ko-
zépértékein alapulé somatogrammot is, ha erre a
noi kozépértékeket vissziik fel (a n6i somatogramm
standardjait), az el6z6 gorbének pontos tiikorképét
kapjuk (3. dbra).

Megbeszélés

~ Megfelels szamu kontroll eset és 16 egyedbol
allé Turner-syndromés csoport alkatbiolégiai vizs-
galatat és 30 testméretét dolgoztuk fel és hasonli-
tottuk ossze. Megallapitottuk, hogy a Turner-syn-
dromas betegek a Brugsch szerinti ,normosomia”
kategodriaba sorolhatdk, és testalkatuk fertilis noké-
t6l valé eltérését a relativ vallszélességiik, tompor-

3.

A néi stomatogrammon dbrazoltuk vastag
vonallal a férfiak adott testméretekre vo-
natkozé standard értékeit

Ha a férfi stomatogrammon dabrazoljuk
a néi standard értékeket, a 2. dbra
tikérképét kapjuk

szélességiik és relativ mellkas keriiletiik magya-
razza. Végtagjaik hossza, proportionaltsaga megfe-
lel a normalis aranyoknak.

Ot testméretiik alapjan somatogrammot készi-
tettlink, amelyen a megfelelé adatokat abrazolva
jellemzé gorbét kaptunk. A Turner-syndromaéasok
somatogrammja a normal néi egyedek kozépérté-
keibél alkotott egyenes alatt parabola alaku gorbét
mutat, amelyb6l mind a normal nék, mind a nor-
mal férfiak, s6t mds genetikai alapon all6 endokrin
betegek gorbéi jol felismerhetéen elkilonithetdk.
Somatogrammunk Decourt és Doumic morpho-
grammjatél tobb szempontbdl kiillonbozik. Egyrészt
mig az emlitett szerzék mérési adatai francia po-
pulatiéra vonatkoztak, sajat alkatbiolégiai vizsga-
lataink alapjat a magyar nok testméretei képezték.
Maésrészt Decourt és Doumic, mivel egyes endocrin
betegségek hatterében levé chromosomdlis aberra-
tibkat nem ismerhették, cytogenetikailag heterogen,
csak phaenotypus szempontjabol egységes csopor-
tokat vizsgaltak. Sajat somatogrammjaink cytoge-
netikailag egységes korformék alapjan késziiltek.

Véglil a francia szerz6k morphogrammjan sze-
replé trochanter-magassag helyett az antropolégiai
irodalomban elfogadottabb csip6tévis-magassagot
hasznaltuk fel egyik paraméterként.

Megallapithattuk tehat, hogy Turner-syndro-
mas betegeink somatogrammja jellegzetes gorbét



mutat és jél elkiilonitheté a normal néi populatio
azonos paramétereinek kozépértékei alapjan rajzolt
egyenest6l. Jelentds eltérés mutatkozik mdas gene-
tikailag igazolt endocrin kérkép (testikularis femi-
nisatio) somatogrammjatol is. Az eltérés oka vizs-
gélataink szerint a Turner-syndromés betegek és a
normal nék testmagassagaban, mellkas korfogatéi-
ban és vallszélességében mutatkozé kiilénbség. Nem
taldlhaté significans eltérés a végtagoknak az iro-
dalomban gyakran emlitett proportionéaltsagaban és
testmagassdg : karolté ardnyban.

A megadott testméretek lemérése barmely in-
tézetben vagy szakrendel6ben egyszerii modszerek-
kel elvégezhetd, az adott somatogrammra felvihe-
16k, és mod nyilik a gorbe elkészitésével endocrin,
vagy genetikai diagnosis feldllitdsara mar akkor,
midén még klinikai kivizsgalas vagy cytogenetikai
vizsgalatok elvégzésére lehet6ség nines. Ugy tlinik
tehat, hogy a somatogramm a gyakorlé orvos kezé-
ben j6l alkalmazhaté moédszer lesz és szakember
kezében is értékelheté adatot nyujthat a cytogene-
tikai vizsgdl6 modszerek kiegészitéséhez.

Osszefoglalds. A szerz6k magyar néi popula-
tion végzett alkatbiolégiai vizsgalatukat hasonlitot-
tdk ossze 16 Turner-syndromdhoz és -csoporthoz

tartozo beteg antropometriai vizsgalatdval. Tapasz-
talati értékek alapjan ot parametert tartalmazo
somatogrammot készitettek. Karyotypussal is iga-
zolt Turner-syndroméba és Turner-csoportba tar-
toz6 betegek adott testméretei alapjan abrazolt
gorbe lefutdsa lényegesen eltér a normal néi popu-
latio gorbéjétdl, ugyanakkor az adott chromosoma-
rendellenességre jellemzé lefutast mutat.

Ahol cytogenetikai vizsgalatok elvégzésére
nincs lehetGség, az esetek szlirésére ajanljak a méod-
szert, amely természetesen a szakintézeti kivizsga-
last nem helyettesiti.
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‘ ®OSSZE'I'ETEI.
pANTHENOL 1 ampulla (2 ml) 500 mg, D(+)a, p-dihidroxi-f, f-dimetilbutir-(3'-hidroxipropil)-amidot

s tartalmaz,

nj. HATASA
B 5-vifamin
potlasara

Eléallitja: JENAPHARM, JENA, NDK

A szervezetben gyorsan pantotensavvd oxiddalédik. A pantotensav kiilonféle anyagesere-
folyjamatban vesz részt, féleg a szénhidratok lebontasdban. A ,koenzim-A" koferment
hatérésze. Befolydsolja a piroszélésav ecetsavva valé oxidaciéjat valamint az acetilkolin-
szintézist fokozza. Noéveli a bélténust, a peristalticdt. A pantotensav-hiany anyagcsere-
zavarokhoz vezet, mely epithel-szévetkarosoddsban és ellenalloképességének csékkenésében
jelentkezik. Ennek f6 tiinetei: a bér betegségei (gyulladds, hajnévekedési zavarok), vala-
mint a nydlkahdrtyak kdrosoddsa, féleg a légzd- és emésztérendszerben. Késdbbiek soran
bél-atonia, maj- és mellékvese-bantalmak is felléphetnek.

JAVALLATA

Sebészetben: Epithel-karosodds (égés, abrasio), bératiiltetés.

Borgyogyaszatban: Bérgyulladdst okozé infekcid, intoxikacié, anyagcserezavar, allergia,
majbetegségek, herpes, labialis, ekzema, crusta lactae, epithel-karosodas (égési sebek,
ulcus cruris, decubitus, fissura ani) dyshydrosis, hajndvekedési zavarok.

Belgyégyaszatban: hypo- és avitaminosis, elégtelen pantotensav-bevitel esetén profilak-
tikusan és terapidsan (csékkent tdpldlékfelvétel, egyoldali tapldalkozds) fokozott panto-
tensav-igény (terhesség, hyperthyreosis), elégtelen pantotensav-felszivédas (gyomor- és
bélbetegségek), valamint megnévekedett pantotensav-kivalasztas (diuresis) eseteiben.
Felsé légutak gyulladasa (akut, krénikus, valamint vasomotorikus rhinitis, szénandtha).
Majfunkciézavarok, ileus, bél-atonia. Mdjbetegségek (hepatitis, mdj-cirrhosis).
Négyogyaszatban: Terhesek fokozott pantotensav-igénye.

Szemészetben: szaruhdrtyafekély kiegészité kezelése.

ADAGOLAS

Intramuscularisan, intravéndsan vagy subcutan hetente tdbbszor, esetleg naponta 1 amp.

MEGJEGYZES

Tarsadalombiztositas terhére egypéldanyd vényen minden gydgyszertarban beszerezheto.
LEJARATI IDO: 2 év.

CSOMAGOLAS
10 X 2 ml 500 mg-os ampulla 112,80 Ft.




tabletta

antiparkinsonicum

OSSZETETEL
Levodopa 500 mg tablettanként.

JAVALLAT

Elsésorban Parkinson-kér és kiilonbdz6, nem gydgyszeres
aetiologi@jd Parkinson-syndroma, tovabbd minden olyan
hypo- vagy akinesis, mely nem a hangulati élet vagy tudat-
zavar (pl. depressio, somnolentia) talajén alakul ki,

ELLENJAVALLAT ¥

§0Iyos, decqmpenzélt endocrin, renalis, hepatikus, cardialis
és pulmonalis megbetegedésekben, tovabba stilyos neurosis,
glaucoma, vér-dyscrasia és psychosis eseteiben.

Bg-vitaminnal egyiitt nem adhaté (a Dopaflex hatését sem-
legesiti), tovabba MAO-inhibitorokkal egyidejileg sem ad-
haté. A Dpaflex adagoldsanak megkezdése eldtt 2 héttel
a MAO-inhibitor adagoldsat be kell sziintetni.

A Dopaflex a sympathicomimeticumok effektusat erdsiti,
ezért az azokkal valé kombindlas kiilénds elévigydzatossa-
got igényel. -

Sympathicomimeticumok adésénak ellenjavallata esetén,
Dopaflex sem adhaté.

Erzéstelenités alkalmazdsa elstt 24 éraval a Dopaflex ada-
goldsat be kell sziintetni.

ADAGOLAS =

Az adagok nagysdgat szakorvos hatdrozza meg, ezért a
kezelést és a therapids dosis megadllapitasat — legaldbbis
az elsé két hétben — naponkénti orvosi ellenérzés mellett
kell végezni, ha pedig ez nem valésithaté meg, akkor fek-
vébeteg-gyogyintézetben. Az optimalis mennyiséget fokoza-
tosan — lehet6leg a tabldazat szerinti évatos adagoldast ks-
vetve — kell megallapitani Ggy, hogy az elsé hét végére a
beteg 1 g-ot (2 tabletta) kapjon.

Idé Napi adag
. és 2. nap 250 mg (/, tabletta)
. és 4, nap 500 mg (1 tabletta)
. és 6. nap 750 mg (1'/; tabletta)

nap 1 q (2 tabletta)

tablettdk napi mennyiségét kezdetben 4-6, majd 3-4
részletben, étkezés kézben, lehetdleg étellel vagy némi fo-
lyadékkal ajanlatos bevenni.

Célszer( az elsé napi adagot 2 X 125 mg (2 X /s tabletta)
mennyiségben adni. A kezelés masodik hetében a dosis
fokozatosan tovabb ndvelheté. Altalaban 3-4 g/die (6-8
tabletta) mennyiségig. Napi 6 g (12 tabletta) is adhatd;
szilkség esetén még ennél is tébb. Akinesiaban dltaldban
1,5 g/die is elégnek bizonyul. Egyéb esetekben a tiinetek
alakuldsatél fiiggéen kell az optimdlis fenntarté adagot
megdallapitani. A Dopaflexszel végzett kezelés substitutios
therapiaként foghaté fel, ezért tartésan, kidraszerlen kell
alkalmazni.

A kezelés megszakitdsa vagy Gjrakezdése, csak a napi ada-
gok fokozatos csokkentésével, ill. novelésével torténhet.

> NUw=

MELLEKHATAS

Az adagok nagysagatdl és az egyéni tolerantiatél fliggden:
hdnyinger, hdnyds, dlmossag, étvagytalansag, fesziiltség-
érzés, hypotensio. Kivételesen eléfordulhat orthostatkius
collapsus és szivrhythmus-zavar. Tiladagolds esetén choreo-
athetotikus mozgdaszavar, hallucindcié és leukopenia jelent-
kezhet. Ritkabban psychosisra emlékeztetd tiinetek, depres-
siv paranoid dllapot, ill. hypomania (pl. fokozott sexualis
Osztonzés).

A mellékhatdsok a kezelés soran néha az adag dtmeneti
csokkentésével megsziinnek, ill. tolerabilissé valnak. Ellen-
kezé esetben a karat fokozatosan félbe kell szakitani.

FIGYELMEZTETES

Terhes, szoptaté anydknak, tovabba 12 éven aluli gyerme-
keknek a készitmény adagoldsa nem ajanlatos. Ha a beteg
anamnesisében infarctus, coronaria-insufficientia és rhyth-
mus-zavar szerepel, rendszeres keringési és EKG-vizsgdla-
tokat kell végezni.

Antihypertensiv készitményekkel — Dopegyttel, reserpinnel,
ganglionblokkoldkkal — végzett egyideji kezelés fokozott
ovatossdgot igényel (hypotonia-veszély). Gyomorfekély,
gorcskészség esetén is eldvigydzatossag sziikséges, Mas
antiparkinsonos készitményekkel egyiittes kezelés esetén az
adagokat nem kell feltétleniil redukalni.

A neuroldgiai, a psychés és a belgydgydszati statust soma-
tikus és laboratériumi vizsgdlattal idénként ellendrizni kell
(vérkép, maj- és vesefunkcid).

E gyoégyszer hatdsa alatt fokozott elévigydzatossdg sziiksé-
ges; bevétele, ill. alkalmazdsa utdn 8-10 éran beliil vagy
folyamatos szedése, ill. kezelés esetén a kira idGtartama
alott jarmiivet vezetni, magasban vagy veszélyes gépen
dolgozni, tovabba szeszes italt fogyasztani tilos!

Tarsadalombiztositds terhére szakrendelések szabadon ren-
delhetik, illetéleg csak szakrendelés (fekvGbeteg-gyégyinté-
zet) javaslatdra rendelhetd.

CSOMAGOLAS
50 db 220,~ Ft.
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