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Orszagos Bér-Nemikortani Intézet (igazgato: Horvdth Attila dr., egyetemi tanar)
és a Semmelweis Orvostudomdnyi Egyetem II. sz. Szemészeti Klmzka
(igazgatd: Imre Gyorgy dr., egyetemi tandr) kiozleménye

Andogsky syndroma
és egyéb fejlodési rendellenességek tarsulasa

Andogsky syndrom
and associations of other genodermatoses

TEMESVARI ERZSEBET DR., SALACZ GYORGY DR.”
ES FODOR MAGDOLNA DR,

OSSZEFOGLALAS

Szerzok 12 éves lednygyermek esetét ismer-
tetik. Andogsky syndroma tiinetegyittesét bete-
giiknél az atopids dermatitis és mindkét szemén
megjelend juvenilis cataracta adta, kiegészito
tiinetként maddrkdrmok és a kiilondilo elsd ldb-
ujj egyéb genodermatosisok tdrsuldsdra utal.

Kulcsszavak:
atopias dermatitis — juvenilis cataracta -
madarkormok - kiillonallo els6 labujj

SUMMARY

Authors report on the case of a 12 year old
girls. The Andogsky syndrom was manifested
by atopic dermatitis and juvenile cataract of
both eyes in our patient and as a complemen-
tary symptoms clutchs of birds like finger nails
and independent toes to other genodermatoses.

Key words:
atopic dermatitis — juvenile
cataract - clutchs of birds like finger —
independent toes

A bérgydgydszati betegségek és cataracta
tarsuldsa a klinikai gyakorlatban régéta is-
mert tény (8, 17, 21, 22, 23). A kazuisztikai
jellegll lefrdsokat kovetben az Osszefoglald
kozlemények sordt Fox és Fox (6) munkdja
inditotta el (1. tdblazat).

A cataracta és bdrelvéltozds egylittes eld-
fordulasat Rothmund (19) 1868-ban elsSként
kozolte poikiloderma esetével. Prurigo és ca-
taracta tarsuldsit 1884-ben Mooren (21) ko-
z6lte. Atopids dermatitis és cataracta megje-
lenését 1914-ben Andogsky (1) rta le, hdrom
fiatal tipusos atopids dermatitissel fellép6 ca-
taracta észlelését kbvetben, a cataracta elvél-
toz4st ,,cataracta endogenes” diagnézissal je-
l16lve. Ekérkép tdrsuldsat ezt kovetSen az iro-
dalomban Andogsky syndromaként nevezik.

Sajét esetiink az Andogsky syndromdra
jellemz8, de egyéb genodermatosisokra utalé
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tiinetek megjelenése miatt tartottuk kozlésre
érdemesnek.

1. tdbldzat
Cataractaval tarsult borbetegségek

— allergids kontakt dermatitis
— atopids dermatitis

— prurigo

— alopecia areata

— scleroderma

— pellagra

— xeroderma pigmentosum

— angiokeratoma corporis diffusum
— ichtiosis

— psoriasis

— M. Darier

— poikiloderma

~bazdlsejt naevus syndroma

FoxL.P.ésFoxB.J. 1984.




Esetismertetés

P. 1. 4llami gondozott, 1982-ben a 36. terhességi
héten 2000 g testsidllyal intézeten kiviil sziiletett, 2
napot incubdtorban t51tétt. 1982-t61 1993-ig 20 al-
kalommal részesiilt kérhdzi kezelésben. Hospitali-
z4ci6 recidivdlé bronchitisek, atopids dermatitis,
infekciosus betegségek: bronchitis obstructiva,
otitis med. L s., tonsillitis ac., cystitis, impetigo
contagiosa, scabies furunculosis, valamint a felti-
nden alacsony novés (thymus hyperplasia?, hypo-
tropia, congenitalis vitium?, nanosomia) és a tar-
sulé hidnybetegségek (anaemia, sideropaemia,
hypozinkaemia, rachitis) kivizsgédldsdra és kezelé-
sére irdnyult,

Atopids dermatitisét elsd alkalommal 1984-ben
diagnosztiz4ltdk a Heim P4l Gyermekkérhdz Bor-
gybgyészati Osztélydn,

Cataracta megjelenését 1989-ben a komdromi
kérhdz gyermekosztilydn figyelték meg és tipusos
atopids dermatitis miatt feldllftottdk az Andogsky
syndroma diagnézisit. 1989. 05. 02-dn a SOTEIL
sz. Szemészeti Klinikdn b. o. cataracta miatt mfité-
ten esett 4t, statusdban: bal szem ldtdsélessége 1
mou, ép véddszervek és ép eliilsd szegment. A bal
lencsében csillag alaku eliilsd subcapsularis ho-
mdly, mely centrdlisan volt a legtdomaottebb, szélek
felé elhalvdnyodva, a lencse magja tiszta volt (1.
dbra, 1. cimlap). A jobb szemen kéros eltérést nem

taldltak, l4t4sa teljes volt. Fél év miilva jobb sze-
men kezdddd lencse alaku subcapsularis lencseho-
mdly, bal szemen a lencse teljesen elsziirkdilt.

1989. mdjus 10.: Suctio lentis o. sin, tortént, za-
vartalan gydgyulds utdn aphédkids correkcidval
(+ 11,0) 14tdsa teljes.

1990. 02. 16-4n a SOTE II. sz. Gyermekgyo-
gydszati Klinikdn nanosomia diagnézisa miatt ki-
vizsgdldsban részesiilt.

Vizsgdlati eredményeibd] az arginin terhelés
(HGH: 0:1.5, 20 :22.5, 40 :20.5, 60 2.6 norma-
lis), valamint az inzulin terhelés (HGH: 0:1. 3
20:3.1,40:1.9, 60 és 90:1.5 alat) ésa TRH
terhelés(20’, 40°, 60°, 90°:2.5 TUE/1 alatt) adatai
emelhetOk ki. T4 értéke: 1.2 pg/dl. Az adatok érté-
kelése a hypofizer hypothyreosis lehet&ségét veti
fel.

Kromosoma vizsgélata 46 xx ndi karyotipus. P:
kisebb 2,5, Ps50: —25,3 cm, stlya alacsony névésére
vonatkoztatva kordnak megfeleld volt.

1993. oktdber 1-jén felvételt nyert a SOTE II.
sz. Szemészeti Klinikdra a jobb szem lencseho-
madly progresszidja miatt. A beteg statusa az el6z6
felvétellel megegyezd tipusi cataracta megjelené-
sét mutatta a jobb oldali lencsén, A feltiing bértii-

Quman growth hormon
thyreoidea releasing hormon

3. dbra:
Mindkét konyokhajlatban tipusos atopids dermatitis.
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4, dbra:
Tarkén bore infiltralt.

netek miatt bérgy6gydszati konzilium véleményét 5
kérve jelentkezett a beteg az Orszdgos Bor-Nemi-
kértani Intézet Allergolégiai Ambulancidjén.
BérgyGgydszati stalusédbdl az aldbbiak emelhe-
t8k ki: bére testszerte széraz, elsdsorban a hajla-
tokban, hajlité felszine infiltrdlt, lichenifik4lt, ex-
coridlt, (2., 1. cfmlap, 3., 4. dbra). Arcbdre infilt-
1élt, excoridlt, szemdldoke gyér. Haja vildgos szi-
nfi, gondoér, gyapjas (5. 4bra), mikroszkdpos
vizsgdlattal eltérést nem mutat. Kézkormei ,,ma-
darkérmok”, ujjhegyei elvékonyodtak, kihegye-
zettek (6. 4bra, 1. cimlap), 14bujjai koziil az elsd ujj
mindkét 1dbon kiilon 41l (7. dbra). Szdjnyédlkahdr-
tya tiinetmentes. A gyermek élénk, j61 kommuni-
kal. Anamnézisében urticaria, prurigo, élelmiszer-
és gy6gyszer allergia, intolerancia nem szerepel.

Megbeszélés

‘ Az atopids dermatitis szdmos szemészeti
tiinet tarsuldsdban ismert (6, 17). A szer_né—
szeti panaszok kozott leggyakrabban az.ato-

) pids alkathoz tdrsult allergids conjunctivitis
figyelhetd meg (15, 16). Az atopids dermati- I e
tis stlyossdga parosulé szemészeti timetek 5 dbrd
aktivitdséval tarsulhat (1, 2, 6,7, 14, 15, 16). Arcbér infiltralt, excoridlt, szemoldsk gyér,
A szaruhértya elvdltozdsok familidris megje- haja gyapjas.
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lenései az alapbetegséggel vald Osszefiiggés-
re utalnak (10),

A keratoconus eléforduldsa asthma, rhini-
tis mellett varhato (4, 7).

Az atopids dermatitis szemészeti kisér6 tii-
netei k8zott a cataracta valtozo gyakorisdgot
mutat (4, 5,9, 10, 11, 12, 20). (2. t4bl4zat).

A lencse elviltozdsok atopidsokon soliter
bértiinetek eseteiben varhatd.

A bortiinetek — mint sajdt betegtinkben is —
a fiatal korban ritkdn tapasztalt neruoderma
megjelenésében ldthatdk (4, 5, 6, 9, 10, 11,
12, 20). Familidris halmoz4dds nem ismert.

A cataracta dltaldban mindkét szemen
megfigyelhetd, megjelenésében két tipus kii-
16nithetS el: tomott subcapsularis plaque,
melybdl radier irdnyban homalyok futnak az
eliils® és hdtsd kéreg felé (mint az esetiinkben
is tapasztalhat6 volt), és a komplikélt catarac-
tdra emlékeztetd hdtsé kérgi homaly, amely-
bél radier irdnyd hom4lyok futnak a kéregbe.

Jellemz§ a cataracta fiatalkori megjelené-
se, a kortiinet egyébként éltaldban prog-
ressziv jelleggel a 3. évtizedekben ill. ezt ko-
vetben jelentkezhet. Egyéb szemészeti tiinet-

ként keratoconjurctivitis, uveitis, keratoco-
nus és ideghdrtya levélds (ez utébbi alkal-
manként soliter megjelenéssel) tdrsuldsa is
megfigyelhetd (17).

Betegiink bortiinetei az atopids dermatitis
neuroderma jelleg( klinikai tiineteit juvenilis
cataracta tdrsuldsdban az Andogsky syndro-
méra jellemzG tiinetegylittesben mutatta, A
syndroma jellemz6i azonban kibGviiltek
egy€b genodermatosisok tiineteivel is, mint a
haj, k6rom, ujj elvéltozdsok. A sajitos korom
tinetek megjelenése  Jadassohn-Lewan-
dowsky syndromadra utal (3), bér a syndroma
tipusos bér- és nydlkahartya tiinetei hidnyoz-
nak. Betegiinknél megfigyelhet kiilonalls
els6 ldbujj a mongolizmus Korting—Holz-
mann (13) tiineteként értékelhetd, a mongo-
lizmus egyéb bér és dltaldnos jellemzsi nél-
kiil.

A fentiek alapjdn betegiinkon a klinikai tii-
netek dsszegzésekor atopids dermatitis és ju-
venilis cataracta— Andogsky syndroma —, va-
lamint egyéb genodermatosisok térsuldsat fi-
gyeltik meg, egy ij syndroma-tiinetegyiittes
feléllitdsdnak lehet6ségével.

7. dbra:
Mindkét ldbon kiilon4llé hallux
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2. tdbldzat
Atopias cataracta gyakorisaga

Sack S. Sen (1947) (20) irodalmi
ritkasdg
Kataviso M. (1947) (11) 20%

Cowan A., Kaluder J.V. (1950) (5) 8%
Brunsting LA., Reed W.B., Bair H.L.

(1955)(4) 11,5%
Ingram S.T. (1955)(9) 16%
Kornerup T., Lodin A. (1959) (12) 3%
Rosen E. (1959) (18) 10%
Karel J., Myska V., Kvicalova E. (1965)

(10) 2,3%
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