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AZ OSLER-KÓR ELŐFORDULÁSA 
HAJDÚ-BIHAR MEGYÉBEN

Irta: V A JD A  ISTVÁN, JU R C SÁ K  LÁSZLÓ, M ÁRAM AROSI GYÖRGY, G YŐRFFY  
ISTVÁN és SZ A B A D FA L V I A N D R Á S

(A  H ajdú— Bihar M egyei Tanács Kórháza, Debrecen és a M unkaképességcsökkenést 
Vélem ényező Orvosi B izottság  Országos Igazgatósága, Budapest)

A hum ángenetikai kutatások eredm ényeit mind több és több , különböző  
szakterületen m űködő orvos tartja szám on, és igyekszik  azokat betegei javára  
hasznosítani. Mi az OsLER-kóros betegek vonatkozásában törekszünk ilyen  
célk itűzéseket m egvalósítani, továbbá e betegség elterjedtségéről szeretnénk  
H ajdú-Bihar m egyében az eddiginél pontosabb képet kapni, a később em lítendő  
szűrővizsgálatok útján.

Jelen közlem ényünk tárgya a kórházunkban eddig észlelt OsLER-kóros 
betegek, illetve (m ivel öröklődő betegségről van szó) családok ism ertetése, 
kiegészítve néhány vizsgálati eredm énnyel és a betegség pathom echanism usára  
vonatkozó feltevéssel.

A betegség tünettana

Az OsLER-kór, m ely n evét első leírójáról W. OsLER-ről (12) nyerte, 
általában nem súlyos betegség, de ritkán azzá válhat, sőt halálhoz is vezethet. 
Fő jellegzetességei: a testszerte előforduló értágulatok, a belőlük eredő ismétlődő 
vérzés, és e kóros megnyilvánulások domináns, esetleg intermedier öröklődése. 
A vérzés leggyakrabban orrvérzés form ájában m utatkozik, de jelentkezhet 
m int gyom or-bélvérzés, vérvizelés, vagy  vérköpés is. A tü netek  az esetek egy  
részében az egész élet folyam án alig nyilvánulnak meg. Más esetekben az élet
kor előrehaladtával az értágulatok szám ukban és m éretükben egyaránt nőnek, 
a vérzések belőlük gyakoriakká válnak. A profus orrvérzés v a g y  gyom or-bél
vérzés m iatt a beteg életveszélyes állapotba kerülhet. A vérköpés is lehet 
profus, ha a beteg tüdejében arterio-venosus fistu la  keletkezik (6). A vérzések  
következtében  kifejlődő vérszegénység lassan állandósul, és a vérzés m egszűn
tekor sem  fejlődik vissza, m ert a csontvelő kimerül.

N éhány jellem ző értágulatot, am elyek sokszor már első m egtekintésre  
útba igazítanak, az 1. 2. és 3. ábrán m utatunk be (lásd a tanu lm ány végén). 
A tágulat legtöbbször az erek végágaira lokalizálódik, innen kapta a beteg
ség latin  elnevezését: teleangiectasia hereditaria haemorrhagica.

Ilyen  betegekről, jórészt a beteg családtagokról is, hazánkban már 
F öldvári (4), B enkő (1), Máté és Schultheisz (9), továbbá Lelkes és Simon 
(8) is beszám oltak.
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A vizsgált családok ism ertetése

Az első család (4. ábra) p robandusát 1956. m árcius hó 16-án kórházunk  
Fül-orr-gégeosztályáról k ap tu k , ahol orrvérzés m ia tt állt kezelés a la tt (a pro- 
bandust m indegyik családfán nyíllal je lö ltük  meg, a családfák több i jelei á lta 
lában  a konvencióknak megfelelők).

A családban rokoni házasság is volt, de genetikai értelem ben v e tt 
következm ények nélkül. A p robandus később vérhányás következ tében  
(amely valószínűleg a gyom or 
értágulataibó l szárm azott) h ir te 
len elhalt.

E család átvizsgálása után, 
feltételezve, hogy a m egye terü
letén  további OsLER-kóros csalá
dok is élnek, ezeket is fel akar
tu k  kutatni. M inthogy az Osler- 
kór viszonylag ritka betegség, 
igyekeztünk a m egye orvosi kö
reiben propagálni: a probandust 
a kórház tudom ányos ülésén be
m utattuk , a kórképet a körzeti 
orvosok előtt is ism ertettük, 
m ajd az OsLER-kór irodalm át 
is á ttek in tve az észlelt családot 
publikáltuk (15). Mégis négy év te lt  el, míg a m ásodik családra ráakadt unk.

Ez ú jabb  család (5. ábra) p robandusát szintén Fül-orr-gégeosztályunk 
u ta lta  hozzánk 1961. szeptem ber bó 19-én. Az 1. áb ra  róla készült felvétel. 
U nokatestvére és annak  több  gyermeke szintén OsLER-kóros, de ez az unoka- 
te s tv é r nem  tu d o tt  arról, hogy elhalt ap ja  (a családfán csillaggal jelezve) orr- 
vérzős le tt volna. Fel kell tételezni, hogy ez esetben a betegség csökkent expres- 
siv itású  vo lt, azért nem tű n t  fel környezetének.

A harm adik  család (6. ábra) p robandusát, akit a rendelőintézet vészes 
vérszegénységgel k ü ld ö tt osztályunkra, 1962. m ájus hó 25-én v e ttü k  fel. 
Sem felmenő, sem oldalági rokonai között orrvérzős nem  volt, viszont ra jta  az 
OsLER-kór tü n e te i és jelei igen k ifejezettek  voltak . A 2. áb ra  róla készült fel
vétel. Nagyfokú vérszegénysége állandósult. Fia, aki orvos, és szintén Osler- 
kóros, sem tu d o tt  róla, hogy a betegség apján, sa já t m agán és leányán kívül 
m áson is előfordult volna a családban. Lehetséges, hogy i t t  az öröklődési m enet 
a probandus szülei egyikénél tö rtén t génm utációval kezdődött.

4. ábra: M agyarázat a szövegben  
Abb. 4. Erklärung im  Text.

5. ábra: M agyarázat a szövegben  
Abb. 5. Erklärung im  T ext

6. ábra: M agyarázat a szövegben  
Abb. 6. Erklärung im  T ext
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A negyedik családnak (7. ábra) tu la jdonképpen  két probandusa is van , 
akik közül az egyiket (a nyíl m ellett „ a ” -val jelölve) kórházunk B őrosztálya
1963. m árcius hó 1-én irán y íto tta  hozzánk (a 3. áb ra  róla készült felvétel), a 
m ásikat (a nyíl m ellett „ b ” -vel jelölve) rendelőintézetből szívelégtelenség 
m ia tt k ü ld ték  kórházba, felvételt 1966. február hó 3-án nyert.

7. ábra: M agyarázat a szövegben  
Abb. 7. Erklärung im  Text

8. ábra: M agyarázat a szövegben  
A bb. 8. Erklärung im  T ext

A családkutatás külön-külön indult meg és csak később derült ki, hogy  
m indkét probandus ugyanazon családhoz tartozik.

Az ötödik családra (8. ábra) egyik körzeti orvos h ív ta  fel figyelm ünket. 
K ét tag já t 1966. április hó 13-án v e ttü k  fel nagyfokú vérszegénység m iatt. E 
család eléggé k ite rjed t, feldolgozásuk részben még fo lyam atban  van.

Nem  vagyunk bizonyosak  afelől, hogy ezzel az öt családdal H ajdú-Bihar 
m egye m inden OsLER-kóros betegét felöleltük. E zért — m inthogy a gyakori 
orrvérzés az OsLER-kórnak csaknem  állandó tü n ete  — a rendelőintézetek  
fül-orr-gége szakrendelésein öt évre visszam enőleg az orrvérzés m iatt kezeite
ket kigyűjtjük, átszűrjük (a bőrön és nyálkahártyákon a jellem ző értágulatok  
keresése elégséges), és íg y  rem éljük, hogy a még ism eretlen OsLER-kóros csalá
dok egy-egy tagját, és ezek nyom án az egész családot m egtaláljuk. Ekkor 
talán lehetőség nyílik  a m utált gén frekvenciájának, esetleg a m utációs rátának  
a becslésére is.

Vizsgálati eredményeink m egvitatása

A családfákról az a u to so m a lis  d o m in á n s  ö rö k lő d ésm en e t m inden kétséget 
kizáróan m egállapítható. A betegség generációkon át jó l követhető; minden  
beteg egyén szülei közül az egyik szintén beteg v o lt, visszafelé haladva a gene
rációkon át addig, am eddig a jelenleg élők vissza tudnak  em lékezni (kivéve az 
5. ábra csillaggal je lzett esetét, és a 6. ábra probandusának szüleit); a beteg  
egyéneknek egészségesekkel k ötött házasságából szárm azó beteg és egészséges 
utódok aránya nem m ond ellent a dom ináns öröklődésm enetnek; egészséges 
utódnak egészséges egyénnel k ötött házassága esetén a tőlük származó utódok  
is egészségesek.

Van szerző (13), aki az OsLER-kór öröklődésm enetét interm ediernek  
m inősíti, m ivel Sn y d er  és D oan esetében (14), ahol m indkét szülő feltehetően



OsLER-kóros vo lt, az utód egyre szaporodó értágulatok és egyre bőségesebb vérzé
sek következtében, két és félhónapos korában elhalt. E zt az egyedülálló esetet 
idézik, m int példát arra, hogy OsLER-kóros hom ozygotáknál a betegség sokkal 
súlyosabb lefolyású, m int heterozygotáknál, tehát az öröklődésm enet a dom i
náns és recessív között foglal helyet. A z általunk vizsgált öt családban eddig 
interm edier öröklődés m ellett szóló adatot nem találtunk.

Észlelt betegeinket vér-, és részben vérképzőrendszeri v izsgála tban  is 
részesítettük . Az idősebbeknél a vörösvérsejtek és haemoglobin m ennyiségé
nek jelentős csökkenését m ajdnem  m indig m egtaláltuk, a fia ta lab b ak n ál m ár 
kevésbé, m ivel ezeknél az elvesztett vérm ennyiséget az élénk csontvelőm űkö
dés pó to lta . A fehérvérsejtekben és vérlem ezkékben eltérést nem  ta lá ltu n k , 
ugyancsak norm ális volt a vér alvadékonysága is (a betegséget a haem ophiliá- 
tó l m ár R e n d u  1896-ban elkülönítette). A családok több tag ján á l végzett 
csontvelővizsgálat két esetben hypoplasiás velőt m u ta to tt.

Súlyos szöveti, szervi elváltozások OsLER-kórnál ritkák , de kétségtelenül 
előfordulnak (pl. a m ájban  az erek elváltozásán kívül cirrhosis is fellelhető, 
nagy k iterjedésűek lehetnek a tüdőbeli arterio-venosus fistu lák  is stb .), ezért 
felm erülhet az esetleges chromosom a rendellenesség lehetősége. K é t betegünk
nél perifériás vérből tenyésztve chrom osom a vizsgálat is tö r té n t (D r . Schuler  
D ezső egyetem i ad junk tusnak  ta rto zu n k  érte köszönettel), de a karyotypuso- 
kon sem alaki, sem számbeli eltérés nem  volt m egállapítható. A súlyosabbik 
beteg (ötödik család probandusa) k ary o ty p u sá t a 9. ábrán  m u ta tju k  be.

A betegség központi kérdésére — hogyan m űködik a kóros gén, milyen 
anyagcserefolyam atokon keresztül hozza létre a kóros elváltozásokat, vagyis az 
é rtág u la to k at jelenleg válaszolni még nem tudunk . Külön kérdés az, hogy 
ha m ár az értágu latok  lé tre jö ttek , mi idézi elő azok vérzését.

Az értágu latok  szövettana nem egységes. Néha angiom aszerű burjánzás is 
lá tható  bennük  (3), ezért nevezik az am erikaiak angiom atosisnak az Osler- 
kórt. Mem m esheim er  (10) az é rtágu la tok  körül a kötőszövet degenerációját 
figyelte meg, és ezt a fo lyam atban  elsődlegesnek tek in te tte , am elyet később a 
tám asz ték u k a t vesz te tt erek tág u la ta  követ. Szerepet tu la jd o n íto ttak  az erek 
idegapparátusának  is (5), m elynek kóros ingerlékenysége vezetne az értágulat- 
hoz.

A kórosan elvá ltozott m ájat is okolták az értágulatok képződéséért. 
A máj ta lán  kevesebb histam inaset term el ilyenkor, és az em iatt felszaporodott 
histam in károsítja az ereket (2), de az is lehet, hogy a beteg m ájból származó 
valam ilyen ingeranyag segíti elő az értágulatképződést. Milbr a n d t  (11) vé le
m énye az, hogy az egészséges máj olyan anyagot term el, am ely az em bryonális 
állapotát m ég őrző érhálózat burjánzását gátolja, és OsLER-kórnál a máj- 
laesio m iatt ez a gátlás elesik.

Az értágulatok keletkezésének m agyarázatához legalább részben hozzá
járul K och, E scher és Lew is (7) következő m egfigyelése: egy  OsLER-kóros 
családból származó 32 éves nőn castratio után rövid idővel értágulatok léptek  
fel, később orr- és em észtőrendszeri vérzés is jelentkezett; oestrogenek adagolá
sára a vérzés javu lt, és az értágulatok is csökkentek, az oestrogenek k ihagyá
sára a vérzékenység fokozódott és az értágulatok ism ét gyarapodtak. Ennek  
nyom án kézenfekvő a kapcsolat részben az értágulatok ( és vérzések)  megjelenése, 
részben az oestrogen szint csökkenése között. Az ilyen m echanizm us azonban csak  
egyike a lehetőségeknek.

Az értágulatokból szárm azó vérzés m egindulását külső behatások  b izto 
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san elősegítik (pl. m echanikus behatás, vagy  orrvérzésnél gőzöknek, gázoknak  
az orr nyálkahártyájára k ifejtett izgató  hatása, lehajláskor az erek lum enében  
bekövetkező nyom ásfokozódás stb .), de nyilván  előidézhetik  belső, illetve  
system ás jellegű tényezők  is.

A betegség gyógyítása ez idő szerin t csak tü n e ti lehet. M indenek elő tt 
óvni kell a beteget azoktól a külső behatásoktó l, am elyek a vérzést előidézhetik. 
H a a vérzés m ár m egindult, m egszüntetése inkább  sebészi (fül-orr-gégészeti) 
feladat, m elyet lokális vérzéscsillapítással, styp ticus szerek adagolásával, vér
átöm lesztéssel oldanak m eg. A vérzések csökkentésére sikerrel alkalm aznak 
oestrogen horm ont, am elyről nem régen a m agyar irodalom ban is beszám ol
ta k  (8).

F on tosabb  g y a k o r la ti  vo n a tk o zá so k

Az OsLER-kóros betegek  felkutatása nem öncélú. B efolyást kell gyako
rolni már a neveltetésükre és pályaválasztásukra is, ne kerüljenek olyan m unka
körbe, ahol pl. nehéz fiz ik a i terhelés, hajladozás, m agas hőm érséklet stb . orr
vérzésüket m egindíthatja. E betegeket ismerni kell a m unkaalkalm asságot 
elbíráló orvosnak is. O lyan munkakör betöltésére ui. nem  alkalm asak, ahol 
profus vérzés következtében  tám adt rosszullétük m iatt más emberek életében, 
vagy  nagyobb anyagi értékben eshetne kár, illetve önm aguk kerülnének vesze
delem be. A honvédorvos ügyeljen arra, hogy a katonaságnál az ilyen betegek  
őrszolgálatot vagy  arcvonal szolgálatot ne teljesítsenek. Ha véletlenül két 
OsLER-kóros szándékozna egym ással házasságra lépni, figyelm eztessük őket, 
hogy súlyosan károsodott utódjuk születhet. M ivel a betegség jellegzetes 
értágulatai gyakran csak a harmadik évtized tő l kezdve alakulnak ki, indokolt a 
család-kutatás OsLER-kór irányában olyan gyerm ekeknél és fiatalkorúaknái, 
akiken értágulatok nem láth atók , de gyakran ism étlődő orrvérzésük van.

*

Végezetül hálás köszönetünket fejezzük ki d r . Malán  Mihály  és d r . 
Szabó Gábor professzoroknak a m unkánkhoz n y ú jto tt  igen értékes segítségért.

összefoglalás

Szerzők, miután a betegség főbb tü n ete it (értágulatok keletkezése, ezek
ből eredő ism étlődő vérzések, és e kóros m egnyilvánulások öröklődése) ism er
tetik , bem utatnak öt családot, am elyekben e betegség generációkon át jól 
követhető. A családfákról leolvasható dom ináns öröklődési m enet m ellett m eg
tárgyalják az esetleges interm edier öröklődési m enet lehetőségét is. Egyik  
családban m inthogy a betegség a probandustól szám ítva csak lem enő ágon 
vo lt k övethető  — felm erült annak lehetősége, hogy a probandus szüleinek  
egyikénél történt a génm utáció. Foglalkoznak a kóros gén m űködésének kér
désével, és felem lítik az irodalom ban olvasható feltevések et. A hormonmilieu  
befolyásolja a betegséget: K och, E scher  és Lew is 32 éves OsLER-kóros 
nőbetegénél castratio után értágulatok léptek  fel és vérzések is jelentkeztek , 
m íg oestrogen hormon adagolására a beteg állapota javu lt. M egem lékez
nek néhány gyakorlati lehetőségről, am ely  a kórkép ism eretéből adódik. *

*
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(E lőadva a Magyar B iológiai Társaság Debreceni Csoportjának 1967. jún ius 8-i szak
ülésén, közlésre beérkezett 1967. augusztus 2-án.)
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DAS VORKOM M EN D E R  O SL E R ’SC H E N  K R A N K H E IT  IM L A N D E SB E Z IR K  H A JD Ú
B IH A R  (U N G A R N )

von I. Vajda, L. Jurcsák, Gy. Máramarosi, J. Győrffy, A. Szabadfalvi 

(Zusam m enfassung)

Die Verfasser stellen, nachdem  sie die H auptsym ptom en der K rankheit (die E ntstehung  
der Gefäßerweiterungen, die aus diesen resultierenden wiederholten B lutungen, sowie die Ver
erbung dieser pathologischen Veränderungen) erörtern, fün f durch diese K rankheit befallenen  
Fam ilien vor, in welchen diese K rankheit gut zu verfolgen ist. N ebst des vom  F am ilienstam m 
baum  ablesbaren dom inanten Erbgang, wird auch die M öglichkeit eines eventuell inter
mediären Erbganges besprochen. In der einen Fam ilie — nachdem  die K rankheit vom  P ro
banden gerechnet, nur in absteigender Linie zu verfolgen war — ist die M öglichkeit dessen  
aufgetaucht, daß die G enm utation bei einem  der E ltern des Probanden geschah. Verfasser 
beschäftigen sich m it der Funktion des pathologischen Gens und erwähnen die in der Literatur  
auffindbaren Verm utungen. D as H orm onm ilieu beeinflusst die K rankheit: bei der 32 jährigen  
P atientin  von  Koch, Escher und Lewis, die von der Osler’schen K rankheit befallen war, tarten  
nach K astration Gefäßerweiterungen und Blutungen auf, wogegen auf Verabreichung von  
Oestrogenhorm on der Zustand der P atientin  sich besserte. Verfasser erinnern an einige prak
tische M öglichkeiten, die sich aus der K enntnis des K rankheitsbildes ergeben.
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1. ábra: É rtágulatok az alsó és felső ajakon  
Abb. 1. Gefäßerweiterungen an der unteren und oberen Lippen

2. ábra: Értágulatok az ajakon és a nyelven  
Abb. 2. Gefäßerweiterungen an der Lippe und der Zunge
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3. ábra: Értágulatok a tenyéren és az ujjvégeken  
Abb. 3. Gefäßerweiterungen an der H andfläche und an den Fingerspitzen

9. ábra: M agyarázat a szövegben  
Abb. 9. Erklärung im Text




