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Hyperostosis porofica

— ritka és elfeledett csontelvaltozds
Jozsa Laszlo dr., Pap Ildiko dr. és Farkas L. Gyula dr.

Orszagos Traumatoldgiai Intézet, Pathologiai Osztaly, Magyar Természettudomanyi Mizeum, Embertani Tara,

Szegedi Tudomanyegyetem, Embertani Intézete

Osszefoglalis: A poroticus hyperostosis ,.elfelejtett” csontelvaltozas Europaban. A fejlédd orszagok lakéin, vala-
mint 4satag anyagban gyakori. A csontelvaltozds minden olyan allapotban kialakulhat, amikor a vorosvértest ter-
melddés fokozott (haemolyticus anaemidk, hidny-anaemidk, malaria, cyanoticus szivfejlddési-rendellenességek).
Leggyakrabban a szemiireg(ek) falan, a koponyacsontokon, ritkdbban a szervezet egyéb lapos csontjain jelentke-
zik. Radiologiailag a ,kefekoponya” jellegzetes képét adja, a szemiiregi elvaltozasok CT vizsgalattal mutathatok
ki. Patoldgiailag harom stadium (poroticus, spongiosus, trabecularis) allapithaté meg. A szerz6k mikroszkopos,
hisztomorfometrias és elektronmikroszkopos vizsgélataikkal tisztaztak a poroticus hyperostosis pathomorphologiai
képét. A spongiosus és trabecularis formaban mind a veldlr, mind a vérképzd csontvelét hordozéd diploe-
csontgerendainak feliilete megnovekszik.

POROTIC HYPERSOTOSIS — A RARE AND FORGOTTEN BONE LESION.

Porotic hyperostosis is rare and forgotten skeletal lesion in Europe, whereas it is common in developing countries
and in archeological bone material. This abnormality — the synonyms of which include cribra orbitalia, cribra
cranii, osteoporosis symmetrica, hyperostosis spongiosa, usura orbitalia, spongiosa orbitae, and in radiology:
"brush-like cranium’, ’hair-on end’, periostitis villosa — is characterized by ’'coral-like’ or sieve-like’ porosity
involving the outer surface of the skull bones and/or flat bones. The skeletal lesion results from malnutrition,
primarily (iron deficiency in particular), but a number of hemolytic disorders (malaria, thalassemia maior,
elliptocytosis, sickle cell anemia etc.) can also produce these bone alterations. The authors analyzed the frequency
and the morphologic (macroscopic, microscopic, histomorphometric, scanning electron microscopic), as well as
radiological properties of the lesion on recent autopsy material (11,352 cases) and archaeological specimens
(4365 skeletons). The skeletal lesion was very rare in recent autopsy material (2 cases among 11,352 autopsies).
In adults, the frequency of the alteration varied (2848 cases) from 0.0% to 25%, whereas in children (1517
skeletons), it was between 0.0% and 83% in archeological material, depending on the origin of the remains. In
some cases, the typical lesion could be detected also in intrauterine fetuses. All three types of porotic hyperostosis
(porotic, cribrotic, and trabecular) were examined. The structure of cancellous bone was altered, resulting in
extended and dilated medullary spaces. Single bone trabeculae were similarly different from normal, owing to the
alteration of internal collagen structure and lamellae.

cribra cranii, osteoporosis symmetrica, hyperostosis
spongiosa, usura orbitalia, spongiosa orbitae, a
radiologiai irodalomban gyakorta kefe-koponya, brush-
like cranium, hair-on end, periostitis villosa néven szere-
pel). a 19. szdzad végén, asatag koponyakon irtdk le,
etiologiaja hosszli id6n at vitatott volt. E16 személyeken
elészor Cooley és mtasi (1925) ismerték fel, majd bizo-
nyitottak (1927), hogy a splenomegaliaval jaré haemo-
lyticus anaemidban szenvedd gyermekek 85-95%—an
kialakulnak a jellegzetes radiologiai tiinetek. Par évtized

ﬂ poroticus hyperostosist (szinonimak: cribra orbitalia,

elteltével tisztazddott, hogy nemcsak velesziiletett
haemolyticus anaemidkban (Cooley-anaemia, ovalo-
cytosis, drepanocytosis, stb.), hanem egyéb eredeti (vas-
hianyos, kecsketej-anaemia, B12 és folsav-hianyos) vér-
szegénységekben is kialakulhat a csontokon a poroticus
hyperostosis (Mosley 1963).

A hyperostosis porotica a 21. szazadi Européaban elvét-
ve fordul eld, a legtobb orvos nem is ismeri a csontelval-
tozast. A szemiireg(ek) csontos falan keletkezett 1€zid
kimutatasa rontgenvizsgalattal gyakorta nem sikeriil,
azonban Ujabban computer tomografiaval lehetséges.
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Ezekbdl a 3-D felvételekbdl deriilt ki, hogy napjainkban
elvétve talalkozhatunk a poroticus hyperostosis (szem-
tregre lokalizalt) enyhébb alakjaival (Exner és mtsai
2004). Mai tudasunk szerint valamennyi olyan allapothoz
és megbetegedéshez tarsulhat, amelyekben fokozott a
vorosvértest termelddés (Jozsa és Pap 1990).

frasunk célja ismertetni a ma mar feledésbe meriilt

srer

kori és mai gyakorisagat.

A CSONTELVALTOZAS FELISMERESENEK TORTENETE

Els6ként asatag gyermekkoponyak szemiiregének cson-
tozatan latta meg Welcker (1888) és nevezte el cribra
orbitalianak. Hrdlieka (1914) dél-amerikai 6sindian
koponyakon figyelte meg, és mérgezés kdvetkezményé-
nek tartotta. Moller-Chrinstensen és Sandison (1963)
vikingek maradvanyain, Marcsik (1974, 1975) hazai
régészeti anyagon észlelte. Cooley és mtsai (1925)
thalassaemia maiorban szenved6koén, Hooton (1930)
rosszul taplalt észak-amerikai indiangyermekeken klini-
kai, radiologiai eljarasokkal, és bonctermi anyagban
mutattak ki. A 20. szazad els6 felében vilagszerte koris-
mézték, nagyrészt archeologiai leleteken, kisebb hanya-
daban, ¢él6kben is. Nathan és Haas (1966) szabadon, é16
majmokon és emberszabastiakon irtdk le a poroticus
hyperostosist.

VIZSGALATI ANYAG

Recens bonctermi anyag: Az Orszagos Traumatologiai
Intézet Patologiai Osztalyan 32 év alatt, 1968 januar 1 és
1998 december 31 kozott végzett 11 352 boncolas.

Asatag anyag: Az orszag kiilonbozé teriileteirdl szar-
mazo, (Vors-Papkert 9-11. szazad, Nagykoros 11-13.
szazad, Esztergom-Vasutallomas 11-13. szazad, Szabolcs
10-12 szazad, Batmonostor-Pusztafalu 13-15. szazad)
4365 vazlelet, amelyek koziil 1517 (34,8%) gyermek
skeleton volt (1. tablazat).

MODSZEREK

Makroszkopos megfigyelés: Valamennyi értékelhet6
csontot két személy vizsgalt, meghatarozta az elvaltozas
lokalizaciojat, terjedelmét.

Mikroszképos modszerek: A csontokat (el6kezelés nél-
kiil) sztereomikroszkoppal tekintettiik at. Megallapitottuk
a 1ézio fejlodési formait (poroticus, spongiosus, trabe-
cularis). A kiilonb6z6 stadiumu elvaltozast mutatd kopo-
nyacsontok koziil 20 esetben 2x1 cm teriiletii, a csont
teljes vastagsagat tartalmazé blokkokat vagtunk ki, ame-
lyeket EDTA oldatban mésztelenitettiink, a paraffinos
beagyazasuk utan készitett metszeteket pikro-sziriusz és
Masson-trikrom festéssel, lathatd és polarizalt fényi
mikroszkoppal vizsgaltuk. Tovabbi 10 mintat dekalcinalas
nélkil DURCUPAN ACM miigyantaba agyaztunk, a

1. tablazat.

A poroticus hyperostosis gyakorisaga 9-15. szazadi
asatag anyagban

Temeto A poroticus A poroticus

/esetszam hyperostosis hyperostosis
gyakorisaga gyakorisaga
Felnétt % Gyermek %

Bat- 2272 2,6 1397 16,0
monostor
(3669)
Esztergom 57 0,0 22 4.4
(79)
Nagy- 28 0,0 18 0,0
kéros
(46)
Szabolcs 232 0,8 45 2,4
(277)
Visegrad 165 0,5 43 0,0
(208)
Vors- 94 25,0 78 83,0
Papkert
(172)
Osszesen: 2848 1517

metszetkészités Reichert K nehazmikrotommal tortént, a
preparatumokat toluidinkék oldattal festettiik. Ez utobbi
készitmények szolgaltak a csontstirliség és csontvolumen
szamitogépes hisztomorfometriai meghatarozasara (Jozsa
¢és Pap 1991).

Elektronmikroszkopos eljarasok: A makroszkdposan
ép és elvaltozast mutatd részek hatararol, valamint a
csonteltérés kozepérél 5x5 mm teriileti mintakat
glutaraldehid oldatban régzitettiink. A felszallo alkoholos
viztelenitést kovetden kritikuspont-szaritoban (Balzers
Liechtenstein) exsiccaltuk, majd arannyal vontuk be a
preparatumok feliiletét. Megfigyelésiik és fényképezésiik
TESLA 300 BS tipusu scanning-elektronmikroszkdppal
tortént, az egykori Orszagos Traumatoldgiai Intézet
Pathologiai Osztalyanak elektronmikroszkopos laborato-
riumaban.

Radiologiai vizsgalatok: Harmine, a koponyateton és
homloktajon 1év6 elvaltozasrdl kétiranyu rontgen felvé-
telt készitettiink Medicor GT-2 tipust késziilékkel. A
rontgen. filmeket sztereomikroszkdppal, 2-5 x nagyitas-
sal tekintettiik at.

MEGFIGYELESEK

Makroszkopos észlelések

1. Recens bonctermi anyagban 6sszesen két alkalommal
talaltunk kis terjedelmi csontelvaltozast a homlokcson-
ton, mindkét esetben chondrosarcoma miatt elhunyt
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2. tablazat

A poroticus hyperostosis gyakorisagi megoszlasa életkor és nem szerint

a batmonostori 13-15. szdzadi sirkert anyagaban

Eletkor Férfi Por. hyp. No Por. hyp. Ismeretlen Por. hyp. esetszam
év esetszam esetszam esetszam esetszam nemii (%)
esetszam
Magzat 39 2 (5,0%)
0-1 137 5 (3,6%)
2-3 142 20 (14,1%)
4-6 299 49 (16,4%)
7-9 280 46 (15,4%)
10-12 247 46 (18,6%)
13-15 202 24 (11,9%)
16-17 61 5 (8,2%)
Gyermek-
kortuak
0sszesen
18-21 38 7 66 13 49 -
22-40 311 11 198 9 8 -
41-60 594 3 262 5 26 -
61—+ 233 2 137 2 5 -
Ismeretlen 166 3 66 1 123 2
koru
Felnéttek 1342 26 719 30 211
0sszesen 2,93% 4,17% 0,94%

gyermek koponyajan. A klinikai adatok szerint mindkét
gyermekben a vvt. szam a transzfuziok és gyogyszeres
kezelés (vas-készitmények, B12 vitamin stb.) ellenére
tartosan 2 millio/mm? alatt maradt. Feln6tteken sohasem
talalkoztunk poroticus hyperostosissal.

2. Asatag anyagon nagy eltéréseket tapasztaltunk a
kiilonboz6 temetdk anyagéban. Leggyakoribb eléfordu-
lasat a Vors-Papkerti leleteken (gyermekekben 80%,
felndtteken 24%) legalacsonyabb aranyt az alfoldi sirker-
tekbdl feltart csontozaton (gyermekeken 2,2%, felndtte-
ken 1,1%) észleltiik. Néhany alkalommal a méhmagzat-
ban is lattuk, anélkiil, hogy az anya csontjain jelen lett
volna. N6kon kb. kétszer gyakrabban fordul eld, mint
férfiakban. Legtobbszor a kisdedeken, 1-3 éves kor
kozott jelentkezik, a kor eldre haladtdval gyakorisaga
csokken, 20-40 éveseken ritka, idOsebbeken ismét
nagyobb szamban figyelhetd meg (1. és 2. tabldzat).

3. Altaldnos megdllapitisok: A poroticus hyperostosis
leggyakrabban a szemiireg(ek) csontos falan (80%—ban),
de egyéb koponyacsontokon is el6fordul (1. kép). Sulyos
esetekben mind az orbitdkban, mind tobb koponyacsont
felilletén megjelenhet. Az agykoponyén gyakoribb, mint
az arckoponyan. Gyakorisagi sorrendben: a homlokcson-
ton, falcsontokon, a halantékcsont squamajan, nyakszirt-
csonton, maxillan, jaromcsonton talaltuk meg. A vaz
tobbi lapos csontjan (sternum, lapockak, csip6lapatok)
nagysagrendileg kevesebb alkalommal jelentkezik, a

csoves csontokon, pedig extrém ritkan (2. kép). A kopo-
nya-elvaltozas mindig a kiils¢ felszinen keletkezik, a
csonthatarokat ,.tiszteletben tartja”, a varratok 3-5 mm-es
kornyezetében sohasem lattuk. Egy-egy goc teriilete alta-
laban nem nagyobb 8 cm?-nél, azonban gyakorta tobb
helyen képzddik.

Mikroszkopos kép

Kezd6d6 elvaltozaskor (poroticus stadium) a corticalis
kisebb-nagyobb teriileteken felszivodik, csontfelszin lyu-
kacsossa valik (3. kép). llyenkor a diploe struktiraja nem
mutat szerkezeti eltérést, de a gerendazat kissé felritkul.
A lamina externan keletkez6 nyilasok kerekdedek, vagy
ovalis alaktak, valtozé atméréjick (3a, 3b kep).
Diaméteriik néhany mikrométertdl, par milliméterig ter-
jedhet. Késébb a lamina externa teljesen ,.eltiinik”, a
csont feliiletén das spongiosus szovet képzddik
(spongiosus, vagy cribroticus stadium). amely esetenként
ki is emelkedhet a kdrnyezetébdl (4. kép). llyenkor a
diploe architekturaja atépiil, a gerendazat diisabba valik,
a gerendakon szekunder iiregecskék képzddnek. A csont-
gerendak feliilete jelentdsen megnd (4a, 4b, 4c. kép) és a
csontveld-tér is novekszik. (3. tabldzat). A legsulyosabb
eltérés, amikor csont-spiculumok képzddnek (trabecularis
stadium), amelyek akar milliméterekkel meghaladjak a
kornyezo felszint (ez adja a rtg. képen a jellegzetes
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1-2 éves gyermek koponyajan.
B. kép. egyik goc kozeli felvétele.

3. kép. A szemiireg tetején

poroticus stadiumu elvaltozas.

3a kép. A csontfelszin
sztereomikroszkopos képe (20x nagyitas).
3b kép. A poroticus stadium

pasztazo elektronmikroszkopos képe.
(100x nagyitds)

kefekoponya” eltérést), a trabeculakat helyenként
spongiosus szovet valtja fel (5. a, b kép). A trabecularis
elvaltozasban, az egységnyi csontlirtartalomban a feliilet
négyszeres-otszords novekedése mutathaté ki. Nem rit-
kan az elvaltozasban mindharom stadium el6fordul,
kiviilrdl (az ép teriilet fel6l) a centrum felé haladva, egyre
sulyosabb a kép. A széleken poroticus, ezen ,beliil” a
spongiosus, a kozpontban a trabecularis eltérés figyelhe-
té6 meg. A kiilonb6zo stadiumok az elvaltozas (fokozott
vvt. produkcio) idGtartamat, és nem a vérszegénység,
sulyossagat jelzik. Az anaemia fokara nem a kialakult
stadiumokbdl, hanem a (makroszkoposan is észlelhetd)
csontelvaltozas kiterjedésébdl lehet (durva megkozelités-
sel) kovetkezetni.

A gerendazat (a cribroticus és trabecularis formaban)
felszaporodik, a csontvel6t hordozo feliilet megnd, és a
trabeculakon keletkezett masodlagos iiregekkel a veldiir
térfogata is bovill (3. tablazat). A diploe csontgerendainak
feliilete a cribroticus formaban két és fél-haromszorosara,
trabecularis stddiumban négyszeres—0tszorosre, a veldiir
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3. tablazat

Hisztomorfometriai eltérések

a poroticus hyperostosis formaiban

stadium (5 minta)

Csontgerendak A velétr

feliilete térfogata

mm? / mm?3 mm? / mm?

csonttérfogat csonttérfogat
Ep diploe (6 minta) 240-297 0,27-0,30
Cribroticus 630-758 0,72-0,78
stadium (5 minta)

Trabecularis 1070-1215 0,76-0,83

volumene tobb mint haromszorosara névekszik. A poroticus
és spongiosus stadium kozott alakul ki a nagy eltérés,
ekkor a szervezet ,,még” tudja ndvelni a vérsejttermelést, a
spongiosus ¢és trabecularis szakasz kozott kisebb kiilonbsé-
geket tapasztaltunk. Ezt azzal magyarazzuk, hogy a szerve-
zet mar nem képes szamottevéen tovabb ndvelni sem a
csontveldt hordozo feliiletet, sem a veldiireg volumenét.

Radiologiai kép
A poroticus hyperostosis kezdeti szakaszaban periostitis-
szerl elvaltozas lathato a rontgen képeken, elsésorban a

tubera frontalia, tubera parietalia és a processus orbitalis
ossis frontalis teriiletén. A késobbi id6északban a lamina

" .
p\f‘-.' f‘;
4. kép. A spongiosus (cribroticus) tipusu elvaltozas makroszkopos képe, ill. kinagyitott részlete.

4a kép. A spongiosus elvaltozas sztereomikroszkopos képe (20x nagyitds)
4b és 4c képek. Ugyanazon teriilet pasztazo elektronmikroszkopos képe. (B kép: 190x, C kép: 400x nagyitas)
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5. kép. A trabecularis tipusu eltérés makroszkopos képe, és a teriilet kinagyitott részlete.

Sa kép. A trabecularis (T) és spongiosus format mutato lamina externa (LE) hatdarardl késziilt padsztazo elektronmikroszkdpos kép
(100x nagyitas).
5b kép. A trabeculak elhelyezkedése és belsd szerkezete. Pasztazo elektronmikroszkopos felvétel (600x nagyitas).

externa folyamatossaga megszakad, a diploe kiszélese-
dik, a lamina interna azonban compactnak latszik. A
trabecularis stddiumban a felszinen sugar-koszoru szerti
spiculak jelennek meg, a tovisek mérete elérheti a 3-4
mm-t (64 és 6B kép) a koponyacsont kiszélesedik. Az
ilyen radiologiai kép korjelz6. A koros teriiletek kornye-
zetében a lamina externa kissé megvastagszik. A gyogyu-
lasi id6szakban a lamina externa széles, hyperostoticus.

MEGBESZELES

A poroticus hyperostosis etioldgidja sokaig ismeretlen,
majd vitatott volt (Hrdlicka 1914, Lallo és mtsai 1977,
Marcsik 1975,.Nathan és Haas 1966). Mai allaspontunk
szerint a csontelvaltozas minden olyan esetben jelentke-
zik, amikor fokozott (lehet) a vordsvértest-produkcid
(Angel 1977, Jozsa és Pap 1991). Velesziiletett
haemolyticus korképekben 80-100% eldfordulasu
(Moseley 1965, Walker és mtsai 2009), a szerzett
haemolyticus korképekben (maldria) ugyancsak kozel

ilyen aranyban (Angel 1977). A malériaban keletkezd
poroticus hyperostosis jellegzetessége, hogy eldszeretet-
tel alakul ki a sternum eliils6 felszinén, és kiterjedése
messze meghaladhatja a hiany-anaemiakban tapasztalta-
kat (8 cm2-t). Vashianyos vérszegénységben (napjaink-
ban) mar alig fordul eld, (akkor ha a vvt szam tartésan 2
G/L [2 millié/cm?] alatti), de a torténelmi korokban gya-
kori volt. Két évtizeddel ezel6tt a magyar gyermekek
felében talaltak vashiany-betegséget, 4%—ban vashianyos
anaemiat (Bernath és mtsai 1990), de poroticus
hyperostosis eléfordulasarél nem szamoltak be. Mas
hiany-anaemiakban (B12, folsav), valamint az egyoldala
taplalkozassal 0Osszefiiggésben (kecsketej-anaemia,
kwashior-kor, stb.) 50-60%-ban mutathaté ki (Lallo, és
mtasi 1977). Megjelenhet polycytaemiaban (6 G/L [6
millio/m3] vvt. szam f616tt, a haemoglobin tartalom 140-
160%—o0s emelkedésekor). Idiilt bélféreg-fertdzésekhez,
achlorhydridhoz, egyes idiilt mérgezésekhez par szaza-
lékban csatlakozhat. Ritkan, (kb. 1-3%-ban) alakul ki
cyanosissal jard congenitalis szivfejlédési-rendellenessé-
gekben (Fallot-tetralogia, Eisemenger komplexus stb.).
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és mtasi (1925), Mosley (1963), Ponec, és Resnick
(1988), CT képét Exner és mtasi (2004) tisztaztak. A pato-
l6giai eltérések megitélése hosszu id6n keresztiil a mak-
roszkopos megfigyelésekre szoritkozott. A hisztologiai
vizsgalatokrol elészor Hamperl és Weiss (1955), majd
Marcsik és Kosa (1976) szamoltak be. Az elektronmikrosz-
kopos eltéréseket Jozsa és Pap (1991) elemezték.

Miutan korunkra tisztdzodtak az etiologia kérdései,
valamint klinikai, laboratériumi, radioldgiai és patologiai
eltérések, Europabdl , kiszorult” a poroticus hyperostosis.
Hazankban, napjainkban csak az 4satag anyagban talal-
kozhat a csontelvaltozassal a kutato.
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