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A halyogsebészet helyzete Magyar-
orszagon 2023-ban a ,Cataracta
regiszter” eredményeinek dsszegzése

Nacy ZoLTAN ZsoLT bRr."2, Voros KrisTorF br.', DorMAN PETER DR.'

1Semmelweis Egyetem, Altalanos Orvostudomanyi Kan Szemeészeti Klinika,
Budapest (Ilgazgatd: Prof. Dn Nagy Zoltan Zsolt egyetemi tanar)

2Semmelweis Egyetem, Szemeészeti Klinikai Ismeretek Tanszeék, Egészsegtudomanyi
Kan Budapest (lgazgato: Drn Kovacs lllés tanszékvezet®d egyetemi docens)

Célkitlizés: A magyarorszagi halyogsebészet helyzetének felmérése a 2023-as év adatai alapjan.
Maédszer: A korabbi évekhez hasonléan az operald intézmények (katarakta és refraktiv sebészet) 14 kér-
désbadl allé kérdéivet kaptak, erre 55 intézmeény valaszolt.

Eredmények: A miitéteket 300 szakorvos és 50 rezidens végezte. 2023-ban 71895 mitétet jelentettek
az intézmeények. A halyogmitétek kdzel 90%-a egynapos sebészeti ellatas formajaban térténik mind az
egynapos, mind a fekvébeteg-intézményekben. 2023-ban 3 intézményben haladta meg az éves mUitétszam
a 3000-et, 5 intézményben 2500-3000 kazstt volt a mitétszam, 10 intézményben 100-500 kazott, mig
2 intézmeényben 100 alatt volt az elvégzett mitétek szama. A legtdbb helyen, azaz 14 egynapos sebészeti
egységben 500-1000 kézott volt az éves mitétszam.

A cseppérzéstelenités gyakorisaga csaknem 100%-0s, retrobulbaris érzéstelenitést 4,09%-ban, peribul-
barisat 1,3%-ban jelentettek és &ltalanos anesztéziat 1,02%-ban vettek igénybe az operatérok. A sebkészi-
tés madja 99,38%-ban cornealis sebbel térténik (55 intézmény), 7 intézményben még limbalis sebkészitést
(0,42%) is alkalmaznak, 5 intézmeényben egyéb sebkészitési modot jelentettek (O,2%).

A mag eltavolitasanak a maédja 99,8%-ban phacoemulsificatio volt, 0,2%-ban exprimalas (ECCE), illetve suc-
tio. A kéregeltavolitas madja kdzel 4%-ban bimanualis technikaval tortént, donté tébbségében azonban
egykezes szivo-oblits veggel. Az esetek 1,4%-aban femtolézeres halyogeltavolitast végeztek.

A beultetett muilencsék 99,41%-a hajlithatd mdlencse volt, 0,58%-ban PMMA merev tipusu. Szilikon alap-
anyagu mlilencsét nem jelentettek az operatérok. A bedltetett milencsék 35,3%-ban hidrofil, 64,7%-ban
hidroféb anyagbdl készultek. A térikus milencsék aranya 9,3%-os volt, a multifokalis milencséket 2,4%-
ban Ultettek be a kataraktat operald intézményekben, a multifokalis-torikus milencsék arénya 0,7%-0s, az
EDOF-lencsék aranya 2,3%-os volt 2023-ban.

Az intracameralis cefuroximot minden intézményben alkalmazzak, subconjunctivalisan 1,0%-ban adnak
antibiotikumot az intézmények, kétéhartyazsakba 30%-ban, subconjunctivalisan 1% alatti aranyban. A
preoperativ elékészités soran antibiotikum szemcseppet 15 intézményben rendelnek. A mitétet kdvetden
az intézmeények S0%-ban csak modern fluorokinolonokat (levo- és moxifloxacin), 6%-ban fluorokinolont és/
vagy aminoglikozidokat, és 4%-ban csak aminoglikozidot rendelnek atlagosan 13 napig a miitétet kavetden.
A presbyopia kezelése az adatok alapjan tébbségében nem cornealis beavatkozassal, hanem multifokalis
Az &tlagos intézményben tartézkodas ideje 3,8 6rara csokkent 2023-ban. 2023-ban az tlagos varakozasiid
77 nap volt. A 2023-as év végeén a jelentett adatok alapjan 9841 beteg szerepelt a vardlistan, ami kézel 214
pacienst jelent intézményenként, 23 intézményben mar volt lehetség fizetés miitéti elldtas igénybevételére,
a beérkezett adatok szerint az 6ssz-miitészam 3,7%-a (2671 mltét) tortént fizetés formaban 2023-ban.

A refraktiv sebészeti mitétek szama jelentds emelkedést mutatott 2022-htz képest, két mitéttipus do-
minalt a felszines PRK (2913) és a femtolézeres LASIK-m(tét (6076). Megjelent a SMILE-m(itéttipus (1671)
is. LASEK, epi-LASIK-m(itétet sehol nem végeztek 2023-ban. A felszines m(itétek 94%-aban jelentették a
mitomycin (MMC) hasznalatat. Az excimer |ézeres refraktiv miitétek 95%-ban hullamfront vezérelt techni-
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kaval torténtek. A terapias lézerkezelések (PTK) szama évek 6ta azonos aranyd, a crosslinking (CXL) keze-
lések szama kis mértékben emelkedett.

A betltetett milencsék 99,41%-a hajlithaté milencse volt, 0,59%-ban PMMA merev tipusu. Szilikon alap-
anyagu miilencsét nem jelentettek az operatérok. A bedltetett milencsék 35,3%-ban hidrofil, 64,7%-ban
hidroféb anyagbol készultek. A térikus milencsék aranya 9,3%-os volt, a multifokalis milencséket 2,4%-
ban Ultettek be a kataraktat operald intézményekben, a multifokalis-torikus milencsék aranya 0,7%-0s, az
EDOF-lencsék aranya 2,3%-o0s volt 2023-ban.

Az intracameralis cefuroximot minden intézményben alkalmazzak, subconjunctivalisan 1,0%-ban adnak
antibiotikumot az intézmények, kétéhartyazsakba 30%-ban, subconjunctivalisan 1% alatti aranyban. A
preoperativ elékészités soran antibiotikum szemcseppet 15 intézményben rendelnek. A mitétet kdvetéen
az intézmények S0%-ban csak modern fluorokinolonokat (levo- és moxifloxacin), 6%-ban fluorokinolont és/
vagy aminoglikozidokat, és 4%-ban csak aminoglikozidot rendelnek atlagosan 13 napig a miitétet kdvetden.
A presbyopia kezelése az adatok alapjan tébbségben nem cornealis beavatkozassal, hanem multifokalis
Az atlagos intézmeényben tartézkodas ideje 3,8 6rara csokkent 2023-ban. 2023-ban az atlagos varakozasi
id6é 77 nap volt. A 2023-as év végén a jelentett adatok alapjan 9841 beteg szerepelt a vardélistan, ami kozel
214 pacienst jelent intézményenként, 23 intézményben mar volt lehetseg fizetés mitéti ellatas igénybe-
vételére, a beérkezett adatok szerint az 6ssz-mlitészam 3,7%-a (2671 m(itét) tortént fizetds formaban
2023-ban.

A refraktiv sebészeti mitétek szama jelentés emelkedést mutatott 2022-hdz képest, két miitéttipus do-
minalt a felszines PRK (2913) és a femtolézeres LASIK-m(tét (6076). Megjelent a SMILE-mitéttipus (1671)
is. LASEK, epi-LASIK-m(tétet sehol nem végeztek 2023-ban. A felszines mitétek 94%-aban jelentették a
mitomycin (MMC) hasznalatat. Az excimer Iézeres refraktiv mitétek 95%-ban hullamfront-vezérelt techni-
kaval torténtek. A terapias lézerkezelések (PTK) szama évek 6ta azonos aranyd, a crosslinking (CXL) keze-
lések szama kis mértékben emelkedett.

A presbyopia kezelésében a laser-blended vision (LBV) technikat alkalmaztak, Supracor mitét nem tortéent
Magyarorszagon 2023-ban.

Koévetkeztetések: A COVID-19-pandémia kdzel 30%-kal vetette vissza a halyogmitétek szamat Ma-
gyarorszagon, 2022-ben a mitétek szama jelentésen emelkedett, amely tovabbi emelkedést mutatott
2023-ban, azonban még nem érte el telies mértékben a 2019-es szamokat. A térikus milencsék aranya
emelkedett, a multifokalis milencsék belltetésének szama csokkent, azonban az EDOF-m(lencsék arany
jelentésen emelkedett az elézd évek gyakorlatahoz képest. A humaneréforras-megtartas érdekében to-
vabbra is fontos felhivni a figyelmet a teljesitményaranyos finanszirozas bevezetésére a fekvébeteg-intéz-
meényeken beldl is.

halyogmditét, COVID-19-pandémia, egynapos sebészet, prémium lencseék,
phacoemulsificatio
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Purpose: To create a register with the data of the Hungarian cataract procedure for the year of 2021.
Methods: A guestionnaire with 14+1 questions was sent to Hungarian institutions which are dealing with
ophthalmic surgeries (cataract and refractive surgeries), 55 answered.

Results: Cataract operations were performed by 300 specialist and 30 residents in 2023. During this
period 71,895 cataract surgeries were reported.

Today 90% of cataract procedures are performed in a one-day surgery basis both in hospitals and one-day
ophthalmic surgery centers. In 2023 the number of surgeries were above 3,000, in 5 other institutions it
was between 2,500-3,000 and in 10 cases between 100-500 and in 2, it was below 100.

The penetrance of the drop anesthesia is 93.59%, retrobulbar (4.09%) and peribulbar anesthesia (1.3%)
is still used unfrequently. The mode of incision is corneal wound in all institutions, in limited cases limbal
incisions (0.42%) may be used if necessary.

The mode of nucleus removal was phacoemulsification in 99.8%, in 0.2% it was extracapsular cataract ex-
traction (ECCE) and suction. The cortex was removed in 4.0% by bimanual technique and in most of the cas-
es with one-handed | /A device. In 1.4% femtolaser assisted cataract procedure (FLACS) were performed.
In 99.41% of the cases, surgeons used foldable intraocular lenses and in 0.58% PMMA lenses. Silicon
lenses were not reported at all. In 35.3% of the lens material was hyrdophilic and in 64.7% hydrophobic.
In 9.3% toric intraocular lenses were implanted, in 2.4% multifocal lenses were used and in 0.7% multifo-
cal-toric lenses were chosen. In 2.3% EDOF lenses were preferred in 2022.
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eredmenyeinek osszegzeése

Intracameral cefuroxim were administered in all insitutes at the end of the surgery, subconjunctival antibi-
otics was applied in 1.0%, during the preoperative period topical antibiotics is used in 15 institutions. Post-
operatively in 90.0% only modern fluorokinolons, in 6.0% fluorokinolons,/or aminoglykozids and in 4.0%
only aminoglycosids were prescribed for 12 days on average.

The surgical treatment of presbyopia is performed rather with multifocal lenses instead of other corneal
procedures. The average hospital stay decreased to 3.8 hours, the average waiting time was 77 days and
in 23 institutions there was a possibility for paying cataract procedures. According to the data in 3.7%
the patients (2,671 cataract procedures) covered the expenses of the cataract operations. At the end of
2023, waiting list comprised of 9,481 patients, which means 214 patients on average in each institutions.
The number of refractive procedures showed a significant increase compared to 2022, and 2 types of
refractive procedures were performed, namely surface (PRK) and incisional (femto-LASIK). SMILE method
became also available in Hungary in 2023. LASEK, epi-LASIK were not performed at all in 2023. In case of
surface refractive procedures in 84.0% of the cases Mitomycin-C was applied, and in 95.0% of the cases
wavefront technology was used during treatment planning. The number of phototherapeutic keratecto-
mies (PTK] is similar during the past years, the number of crosslinking (CXL) slightly increased.
Conclusions: The COVID-19 pandemia decreased the number of cataract surgeries approximately by 30%
in Hungary between 2020-2022. In 2023 surgical numbers increased, on the other hand the yearly num-
ber is still lower than in 2018. The implantation of multifocal lenses decreased, however the implantation of
EDOF lenses increased. In order to keep the human resource, the achievement based financing should be

introduced in the hospitals in order to motivate personnel.

KeywoRDS

A COVID-19-pandémia a statisz-
tikai adatok szerint 2020-2021 ko-
zOtt jelentGsen visszavetette a ka-
taraktamutétek szamdt és az egyéb
szemészeti ellatast is. 2022-ben mar
jelentésen emelkedett az elvégzett
mdtétek szdma, jelen kozlemény-
ben a 2023-as kataraktaregiszter
adatait elemezziik.

A szemészetben a sziirkehalyog-md-
tét a leggyakrabban végzett md-
téttipus és a QoL (Quality of Life)
felmérések alapjan a legmagasabb
életmindségbeli javuldssal (Qol), a
legnagyobb refraktiv sikerrel és leg-
kisebb raforditassal jaré implantaci-
6s mdtéttipus. A prémium mdlen-
csék megjelenése még tovabb emelte
a mdlencse-implantéciéval elérhetd
optikai rehabilitdciés eredménye-
ket, a multifokédlis mdlencsék be-
vezetésével kiemelked§ min6ségl
kozeli és tavoli latas biztosithatd
minden korosztdly szdmaéra. Az
utébbi évtizedben Magyarorszagon
is jelent&sen emelkedett a prémium
mdlencsék (térikus, multifokalis,
térikus-multifokalis lencsék) betil-
tetésének ardnya. A legutébbi évek
fejlesztései alapjan megjelentek a

nyujtott fékuszd, dn. EDOF-miG-
lencsék.

A magyarorszdgi halyogsebészet
kordbbi helyzetérél Kovdcs (2) Sa-
lacz és Nagy professzorok (3-7) sza-
moltak be a Szemészet és az Orvo-
si Hetilap hasdbjain, illetve Facskd
professzornd (1) kozolt még eredmé-
nyeket. A ,Cataracta regiszter” ki-
alakitdsa Salacz Gydrgy nevéhez
ftz8dik, aki tobb mint egy évtize-
den 4t évente ismertette a felmérés
adatait az SHIOL éves kongresszu-
sain (3).

Jelen kozleményben a 2023-as év
hélyogregiszter eredményeit foglal-
juk Gssze.

Beteganvag és
madszer

Az éaltalunk kikuldott kérd6ivekre
55 intézmény valaszolt 2023. év vo-
natkozasdban. A magyarorszagi hé-
Iyogsebészettel foglalkozé szemé-
szeti intézményeknek, szemészeti
klinikaknak, kérhazi osztalyoknak
és egynapos sebészeti 4llami/ma-
gan kozpontoknak a kordbbi évek-
hez hasonléan 14 kérdést, plusz 1
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cataract surgery, COVID-19 pandemia, one-day surgery, premium lenses,
phacoemulsification

kérdést tetttink fel a sziirkehdlyog,
valamint cornea és refraktiv céld
mdtétekre vonatkozéan. A valaszo-
kat az aldbbiakban értékeltiik.

Eredmeények

A mitéteket 300 szakorvos és 50
rezidens végezte. 2023-ban 71 895
mutétet jelentettek az intézmények
(1. abra). A hélyogmdtétek kozel
90%-a egynapos sebészeti ellatds
forméjdban torténik mind az egy-
napos, mind a fekvébeteg-intézmé-
nyekben. 2023-ban 3 intézményben
haladta meg az éves mftétszdm a
3000-et, 5 intézményben 2500-
3000 kozott volt a mitétszdm, 10
intézményben 100-500 kozott, mig
2 intézményben 100 alatt volt az el-
végzett mitétek szdma. A legtobb
helyen, azaz 14 egynapos sebészeti
egységben 500-1000 kozott volt az
éves mUtétszam (1. tablazat).

A cseppérzéstelenités gyakorisdga
csaknem 100%-os (93,5%), retro-
bulbaris érzéstelenitést 4,09%-ban,
peribulbarisat  1,3%-ban jelentet-
tek és altaldnos anesztéziat 1,02%-
ban vettek igénybe az operat8rok.
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1. dbra: A kataraktamUtétek szamanak alakulasa az elmult évtizedekben
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A sebkészités moédja 99,38%-ban
cornealis sebbel torténik (55 intéz-
mény), néhany intézményben (7 in-
tézmény) még limbalis sebkészitést
(0,42%) is alkalmaznak, 5 intéz-
ményben egyéb sebkészitési modot
jelentettek (0,2%).

A mag eltdvolitdsdnak a mddja
99,8%-ban phacoemulsificatio volt,
0,2%-ban exprimalas (ECCE), illet-
ve suctio. A kéregeltavolitds médija
kozel 4%-ban bimanudlis techni-
kaval tortént, donté tobbségében
azonban egykezes sziv6-6blits vég-
gel. Az esetek 1,4%-aban femtoléze-
res halyogeltavolitast végeztek.

A Dbetltetett mdlencsék 99,41%-a
hajlithaté mdlencse volt, 0,59%-ban
PMMA merev tipusu. Szilikon alap-
anyagl miflencsét nem jelentettek
az operat8rok. A betiltetett mdlen-
csék 35,3%-ban hidrofil, 64,7%-ban

hidroféb anyagbdl késziiltek. A téri-
kus milencsék ardnya 9,3%-os volt,
a multifokélis mdlencséket 2,4%-
ban tltettek be a kataraktat operald
intézményekben, a multifokalis-t6-
rikus mtlencsék ardnya 0,7%-os, az
EDOF-lencsék ardnya 2,3%-0s volt
2023-ban (2. tablazat).

Az intracameralis cefuroximot
minden intézményben alkalmaz-
zak, subconjunctivélisan 1,0%-ban
adnak antibiotikumot az intéz-
mények, kotShartyazsdkba 30%-
ban, subconjunctivalisan 1% alatti
ardnyban. A preoperativ el6készités
sordn antibiotikum szemcseppet 15
intézményben rendelnek. A mté-
tet kovetSen az intézmények 90%-
ban csak modern fluorokinolono-
kat (levo- és moxifloxacin), 6%-ban
fluorokinolont és/vagy aminogliko-
zidokat, és 4%-ban csak aminogli-

kozidot rendelnek atlagosan 13 na-
pig a mitétet kovetSen.

A presbyopia kezelése az adatok
alapjdn tobbségben nem cornealis
beavatkozéssal, hanem multifokélis
milencsék implantéaciéjaval torté-
nik sebészileg.

Az 4tlagos intézményben tartézko-
dés ideje 3,8 drdra csokkent 2023-
ban. 2023-ban az &tlagos varako-
zasi id6 77 nap volt. A 2023-as év
végén a jelentett adatok alapjan
9841 beteg szerepelt a vardlistan,
ami kozel 214 pacienst jelent intéz-
ményenként, 23 intézményben mar
volt lehet&ség fizetSs miitéti ellatds
igénybevételére, a beérkezett adatok
szerint az Osszmdtétszam 3,7%-a
(2671 mtét) tortént fizetds forma-
ban 2022-ben.

A refraktiv sebészeti mdtétek sza-
ma jelentés emelkedést mutatott

1. tablazat: A mudteti szamok intezmenyenkent

Miitéti szam 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022 2023
>3000 - - 1 1 - 1 1 6 5 6 3] 6 - - 4 3
2500-3000 2 1 - - 1 2 1 1 0 0 2 3 1 2 3 5
2000-2500 6 2 6 3 3 1 5 6 7 3 4 2 3 1 3 5
1500-2000 11 12 6 8 9 12 7 8 1 12 11 14 3 6 9 8
1000-100 13 1B 19 19 11 16 20 10 7 6 6 5 1B 1 10 8

500-1000 14 13 m 12 219 34 18 16 18 1B 17 18 189 1B NN 14

100-500 14 B 22 20 23 24 19 6 15 10 18 B8 26 23 16 10
<100 1 6 - 2 2 1 1 1 2 2 1 2 3 2 3 2
{161
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2. tablazat: A belltetett mulencseék tipusai

2014 2015
PMMA 085% 0.75%
Hajithata ~ 99,15%  98.8%
Szilikon 015% 0002%
Hidrofil 4858%  49,7%
Hdrofeb ~ 4003%  427%
Torikus 157%  105%
Multifokalis 108%
-rl;?ljlﬁ;joskélis o OhiTse
EDOF

2022-hoz képest, két mdtéttipus
dominélt a felszines PRK (2913) és
a femtolézeres LASIK-mitét (6076).
Megijelent a  SMILE-mdtéttipus
(161) is. LASEK, epi-LASIK-m{tétet
sehol nem végeztek 2023-ban. A fel-
szines matétek 94%-ban jelentették
a mitomycin (MMC) hasznalatat.
Az excimer lézeres refraktiv mité-
tek 95%-ban hulldmfront-vezérelt
technikaval torténtek. A terdpids
lézerkezelések (PTK) szdma évek
6ta azonos ardnyd, a crosslinking
(CXL) kezelések szdma kis mérték-
ben emelkedett.

A presbyopia kezelésében a la-
ser-blended vision (LBV) technikét
alkalmaztdk, Supracor mdtét nem
tortént Magyarorszagon 2023-ban.

Megbeszélés

A hélyogmiitétek szdma 2020-2021
kozott jelentésen csokkent a
COVID-19-pandémia miatt. A
csokkend tendencia 2022-ben meg-
fordult, ez a tendencia 2023-ban is
folytatédott, azonban, bar megks-
zeliti a 2019-es mdtétszamot, de
még mindig nem érte el azt. Az egy-
napos sebészeti beavatkozasok aré-
nya hasonlé a 2022-es adatokhoz,
90% korul alakul, azonban tovabbi
emelkedést nem mutatott.

Az &tlagos dpolési id6 tovabb csok-
kent, 2022-ben ez 4,2 é6ra volt, mig
2023-ban 3,7 6réra csdkkent. Az 4t-
lagos vérakozasi id6 77 nap, kézel
2,5 hénap, ez az adat gyakorlatilag
megegyezik a 2022-es dtlagos vara-
kozasi id6vel.

A mageltavolitds moédja 99%-ban
phacoemulsificatio volt, 2006-ban
még csak 90,9% volt phacoemulsifi-
catio. Az extracapsularis magel-
tavolitdas (ECCE) ardnya tovabb
csokkent, a femtolézeres el6kezelés
kismértékben emelkedést mutat
1,0%. A kombindlt mUtétek ardnya
nem valtozott szignifikdnsan az el-
mult években.

A hélyogmitétek tébb mint 90%-a
egynapos sebészeti ellatds formd-
jdban torténik mind az egynapos,
mind a fekvébeteg-intézmények
vonatkozédsaban. A cseppérzéstele-
nités gyakorisdga 100%-os, alkal-
manként retrobulbaris és peribul-
baris érzéstelenitést is alkalmaznak
az operatérok. A sebkészités médja
altaldnosan cornealis sebbel torté-
nik. A kéregeltavolitds moédja kézel
4,0%-ban bimanudlis technikéval
tortént, tobbségében azonban jelen-
leg is egykezes szivo-oblits véggel.
A betltetett mdlencsék dontd tébb-
sége (99,41%) hajlithaté mtlencse
volt, mig néhdny esetben (0,59%)
PMMA merev tipust. Szilikon alap-
anyagl milencsét a 2023-as évben
nem hasznéltak az operat8rok. A
betltetett milencsék vonatkoza-
saban 2x gyakorisdggal tltettek
be hidroféb mdlencsét (64,7%) az
operatérok, mint hidrofil mdlen-
csét (35,3%), vagyis 2/3-ban a hid-
roféb milencsék domindaltak. A
térikus mlencsék ardnya emelke-
dett, 9,3%-0s volt, a multifokalis
milencsék ardnya csokkent, azaz
2,4%-ban ultettek be ilyen mdlen-
cséket a kataraktat operdlé intéz-
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2016 2017 2018 2020 2021 2022 2023
0.8% 0.8% 0.6% 0,48% 0,1% 0,58%
97% 99% 99% 99,5% 99,89% 99,41%
0,003% 0001% 0% 0% 0% 0%

52% 52% 46% 41,2% 35,3%
45% 48% 48% 65% 958,8% 64,1%
101% 2,86% 3,8% 8,8% 6,98% 7.96% 9,3%
1.8% 2,3% 3.25% 5.4% 6.76% 4,90% 24%
0.27% 0,4% 0,5% 0.5% 051% 3,45% 0,7%
1,2% 2,3%

ményekben, a multifokalis-térikus
milencsék ardnya 0,7%-os wvolt,
az EDOF-lencsék ardnya jelentds
emelkedést mutatott 2023-ban
(2,3%). Vagyis a multifokalis md-
lencsék ardnya csokkent, azonban
az EDOF-mdlencsék beiltetése je-
lentésen emelkedett az el6z6 évek
gyakorlatahoz képest.

Az intracameralis cefuroximot
minden intézményben alkalmaz-
zak, subconjunctivalisan néhany
intézményben (1,0%) még adnak
antibiotikumot az operatérok. A
preoperativ el6készités sordn an-
tibiotikum szemcseppet az intéz-
mények negyedében rendelnek. A
mdtétet kovetSen az intézmények
donté tobbségében (90%-ban) csak
modern fluorokinolonokat (levo-
és moxifloxacin), jéval ritkdbban
(6%-ban), fluorokinolont és/vagy
aminoglikozidokat, és 4%-ban csak
aminoglikozidot rendelnek &tlago-
san 13 napig a mftétet kévetSen.

A presbyopia kezelése az adatok
alapjdn tobbségben nem cornealis
beavatkozdssal, hanem multifokalis
milencsék implantéciéjaval torté-
nik sebészileg.

A terdpids excimer lézerkezelések
(PTK) ardnya nem véltozott, a ke-
ratoconus crosslinking kezelése kis-
mértékd emelkedést mutat. A va-
rélista novekedése ezen ellatdsok
sordn nem névekedett.

Fontos megallapitani, hogy mind
az évi 3000 feletti mdtétszammal
rendelkezé intézmények szdma
névekedett (8 intézmény) 2023-
ban, mind a 2500 és 3000 kozotti
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mdtétszamot elérék szdma 5 volt.
Az intézmények tobbségében (14
operéld intézmény) 500-1000 ko-
zotti madtétet végeztek és volt 100
alatti mdtétszdmot végz8 operdld
egység is. Természetesen minél
magasabb egy intézményben az
elvégzett mitétszam, annal keve-
sebb a matéti szévédmények sza-
ma.

Az el6z8 évek gyakorlatdhoz ha-
sonléan megéllapithaté, hogy az
egynapos sebészeti kdzpontok aré-
nya magas Magyarorszdgon, to-
vabbi koézpontok nyitdsa, illetve
tarsadalombiztositas altali finan-
szfrozdsa nem indokolt, mert az
tovabb erodalja a jelenlegi human-
er6forrdst, hiszen legtobb eset-
ben a kérhazi dolgozok latjak el

|IRODALOM

az egynapos sebészeti kézpontok
szemorvosi és mitdsndi szikség-
letét. Helyette a fekvSbeteg-intéz-
ményekben is sziikség lenne és le-
het&séget kellene teremteni az ott
dolgozék esetenkénti plusz finan-
sziroz4séra (teljesitményardnyos
bérezés), ahogyan ez az egynapos
sebészeti dllami és magédn ellatok-
nél is torténik most.

Kovetkeztetések

Osszefoglalasképpen megallapitha-
t6, hogy a 2022-es és 2023-as évek
sordn a mitétszamok jelentSs emel-
kedést értek el, bar még mindig nem
érték el a 2019-ben végzett multétek
szamat. A varakozasi id6 az elmult
2 évben hasonld volt, kozel két és

in Hungary - summary of the results of cataract

fél hénap, szamos intézményben le-
het8ség van a fizetés mtétek vég-
zésére, bar ez az ardny még mindig
5% alatt marad. A humdneréfor-
rés-megtartds érdekében tovabbra is
fontos felhivni a figyelmet a teljesit-
ményaranyos finanszirozas beveze-
tésére a fekvébeteg-intézményeken
beliil is.

Nyilatkozat

A szerzdk kijelentik, hogy az eredeti
kdozleményiik  megirdsdval kapcsolat-
ban nem dll fenn velitk szemben pénz-
iigyi vagy egyéb lényeges dsszeiitkizés,
dgsszeférhetetlenségi ok, amely befolyd-
solhatia a kdozleményben bemutatort
eredményeket, az abbdl levont kdvetkez-
tetéseket vagy azok értelmezését.
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Pseudotumor orbitae

(Pontszerz6 tovabbképzd kézlemeény tesztkérdésekkel)
KorANYI KaTaLIN DR.', SALOMVARY BERNADETT DR.Z, Nasgy ZOLTAN ZsOLT DR.'

'Semmelweis Egyetem, Szemeészeti Klinika, Budapest

(lgazgato: Prof. Drn Nagy Zoltan Zsolt egyetemi tanar)

2Semmelweis Egyetem, I[degsebészeti €s Neurointervencios Klinika, Budapest
(lgazgatd: med. habil Drn Erdss Lorant)

Az orbita betegségeinek tobb mint egyharmadat a gyulladasos tiunetekkel jard kérképek alkotjak. Ezek egy
része fert6zések okozta infekciézus gyulladas, amelyek silyos, akut, lokalis és altalanos tunetekkel jarnak.
Kérismézésének és kezelésének jol kdrulhatarolt szabalyai vannak.

A nem infekcidzus gyulladasok heterogén csoportot alkotnak. Egy részik specifikus, tehat okai ismertek,
nagyobbik részik nem specifikus, idiopatias, vagyis oka ismeretlen, ez a pseudotumor orbitae.

A specifikus orbitagyulladasok multiszisztémas, tobbnyire autoimmun betegségek lokalis megnyilvanula-
sai. Szamtalan reumatoid, nekrotizald vasculitises, xantogranulomatosisos, valamint spektrum betegseé-
gek, mint az I|gG4-asszocialt betegség, tartoznak ide, sok egyéb, ritka betegség mellett. Ezen betegségek
mindegyike megjelenhet az orbitaban 6nalldéan, vagy lehet egyidejlileg a sokszervi betegség része. Ezeket
az orbita autoimmun asszocialt betegségeinek is nevezhetjuk. A specifikus csoportba tartozik az az ismert
jelenség is, amikor malignus tumoraok, lymphomak, limfoid hiperplazia valtanak ki gyulladasos tuneteket. A
teréapia az alapbetegség kezelését jelenti.

A nagyabbik csoportba tartozo, nem specifikus (NSQI), idiopatias (I0l) orbitagyulladas, a pseudotumor or-
bitae nem véletlendl kertl a szakmai érdekl6dés kdzéppontjaba. Nemcsak oka ismeretlen, de diagnosztikai
és terapias szakmai elveit sem lehet minden esetre vonatkozoan meghatarozni és azt kdvetni. A betegség
lefolyasa, és a kezelésre adott reakcid nem kiszamithato.

A kodzlemeény célja, hogy néhany diagnosztikus és terapias sarokpontot megvilagitson.

Orbital pseudotumor

More than a third of orbital diseases are of inflammatory origin. Some of them are infectious inflamma-
tions, which are associated with severe, acute, local, and general symptoms. There are well-defined rules
for their diagnosis and treatment.

Non-infectious inflammations form a heterogeneous group. Some of them are specific, i.e., their causes
are known; most of them are non-specific, idiopathic, i.e., the cause is unknown; this is orbital pseudotumor.
Specific orbital inflammations are local manifestations of multisystem, mostly autoimmune diseases.
Countless rheumatoid diseases, necrotising vasculitides, different forms of xanthogranulomatous, and
spectrum diseases such as IgG4-associated disease are included here, among many other rare diseases.
All of these diseases can appear in the orbit independently, or they can be part of a multi-organ disease at
the same time. They can be called autoimmune-associated diseases of the orbit. The specific group also
includes the well-known phenomenon when malignant tumors, lymphomas, and lymphoid hyperplasia cause
inflammatory symptoms. Therapy means treating the underlying disease.

The non-specific (NSOI), idiopathic (I01) orbital inflammation, so-called orbital pseudotumor, which makes up
the largest part of orbital inflammations, is not inadvertently the focus of professional interest.

Not only is its cause unknown, but its diagnostic and therapeutic professional principles are also impossible to
determine and follow in every case. The course of the disease and the reaction to treatment cannot be predicted.
The purpose of this publication is to shed light on some diagnostic and therapeutic cornerstones.

KuLcssza pseudotumor orbitae, diagnozis, differencialdiagnozis, terapia

KeEYywoRDS orbital pseudotumor; diagnasis, differential diagnosis, therapy

Kézirat beérkezése: 2024. 10. 24. Kozlésre elfogadva:2024. 11. 12.
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Orbital pseudotumor

Bevezetés és
definicio

A pseudotumor orbitae terminus
technikust  Birch-Hirschfeld — alkal-
mazta elséként 1905-ben, Heidel-
bergben tartott el6addsédban, majd
1906-ban irt kényvének errdl sz6lé
fejezetében (1). A j6 megfigyel6ké-
pességgel rendelkez8 szemészorvos-
nak ugyanis feltdint, hogy a pacien-
sei kozott vannak olyanok, akiknek
orbitatlinetei spontdn vagy az ak-
kori, ugyancsak korlatozott terdpi-
as lehet8ségek (higany, Kalium-jo-
did, arzén, kinin) hasznélata utdn
megszlntek. Ide sorolta azokat is,
akiknél exophthalmus miatt Kron-
lein-mftétet végezve nem koriilirt
daganatot, hanem diffdz gyulla-
désos sejtes infiltraciét talalt, vala-
mint azokat, akiknél taldlt ugyan
kortlirt tumort, de a szdvettani
lelet nem neoplaziat, hanem kréni-
kus gyulladést igazolt. A ,pseudo-
tumor” elnevezés ol kifejezte azt a
tényt, hogy morfolégiailag tumort
utdnz6 szovetszaporulatrél van
sz6, amely azonban nem tumorsej-
tekbdl éptil fel.

Arthur - Grove 2013-ban  rendki-
vil figyelemremélté cikket irt a
téma szakmatorténeti fejlédésérdl,
amelynek appendixeként kozreadta
az eredeti ,scientific German” nyel-
ven irt Birch-Hirschenfeld cikk angol
nyelvd forditdsat (2).

A pseudotumor orbitae természeté-
nek fokozatos felismerése megko-
vetelte a név megvaltoztatdsit. Az
1920-as években angol-amerikai
irodalomban jelent meg az ,inflam-
matoric  pseudotumor”,  elneve-
zés, amely mar kifejezte azt, hogy
gyulladasos folyamatrél van szé.
A mai hivatalos némeklatdrédban a
nem infekciézus, nem specifikus,
(non-specific orbital inflammation:
NSOI), vagy mas néven idiopatias
orbitagyulladas (idiopathic orbital
inflammation: IOI) elnevezésekkel
talalkozunk. A mindennapi gyakor-
latban hasznaljuk a pseudotumor
orbitae megnevezést is.

Az idiopatias orbitagyulladas (IOI)
az orbita képleteinek nem infek-
cibzus, gyulladdsos eredetd tér-
szUkité folyamata, amelynek oka

1. abra: Jobb oldali akut, diffuz 10Il, gyulladasos
tUnetekkel, exophthalmussal

ismeretlen, és amely j6l reagal szte-
roidkezelésre. Szévettanilag limfo-
citdban gazdag, nem specifikus
gyulladas képét mutatja, az esetek
egy részében fibrézissal. Az IOI a
latdideg direkt kérositdsanak kivé-
telével az orbita valamennyi képle-
tét megtdmadhatja. Az IO] kizéré-
sos diagnézis, ami azt jelenti, hogy
mindazokat a kérokokat, amelyek
a specifikus gyulladdsokban meg-
jelennek, a diagnosztika minden
szlikséges eszkozével ki kell zarni.
Az 1970-es évektsl megjelend kép-
alkoté diagnosztika, majd a robba-
nésszertien fejl6dé immunoldgiai,
immunhisztokémiai és genetikai
ismeretek Gjabb és Gjabb csoporto-
kat vélasztottak le, illetve jellemz&
tulajdonsagokat ismertek fel az IOI-
val kapcsolatosan. Mindezek elle-
nére az IOl jelenleg is a 3. leggya-
koribb orbitabetegség az endokrin
ophthalmopathiét és a [ymphomat
kovet8en (1. abra).

Patofiziolagia

Az 1Ol etiolégidja és patogenezi-
se jelenleg nem ismert. Fert6zéssel
kapcsolatos elméletet vet fel, hogy
egyes esetekben a fels6 légutakat
érinté virusos vagy bakteridlis fer-
t6zés el6zi meg az O] kialakulésat,
mint példaul Streptococcus, herpes
simplex vagy az Epstein—Barr-virus-
fertdzéshez kapcsolédéan. A vizs-
galatok azonban ellentmondéak,
egyértelmd, kovetkezetes Osszefiig-
gést nem lehetett kimutatni (9).

Az JOI gyakran jelenik meg au-
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toimmun betegségekhez kapcso-
I6déan, mint a Crohn-betegség, a
szisztémds lupus erythematosus
(SLE), a rheumatoid arthritis (RA),
a myasthenia gravis, a spondili-
tis ankilopoetika (Bechterew-kor).
Momberts mar 1997-ben leirta, hogy
IOl betegeinek 10%-dban taldlt
egyidejtileg zajl6 autoimmun be-
tegséget (4). 2007-ben Sobrin és mun-
katdrsai 27, myositis miatt inflixi-
mabbal kezelt betegiik kozott 21
esetben dertilt ki koincidentélisan
reumatoldgiai betegség (5). Az 10]
lehet egy tobbszervi autoimmun
betegség része, amennyiben orbi-
tdbol nyert biopszia hisztolégiai
képe ennek megfelel. Ilyen lehet a
GPA, az IgG4-RD, valamint a Sjog-
ren-szindréma (6). Ha a szdvettani
vizsgalat 10OI-t igazol, azonban a
betegnek van mads, ismert autoim-
mun betegsége (Crohn, RA, SLE),
akkor arrél van szé, hogy kettd
vagy tobb autoimmun betegség zaj-
lik egyidejtileg egyazon beteg szer-
vezetében, amelyek koziil az egyik
az IOl Ezek izgalmas, de minded-
dig inkdbb elméleti kérdések. A te-
répidt ugyanis érdemben nem befo-
lyasoljak, amelynek alapja tovébbra
is nagyrészt a szteroid, illetve més
immunszuppressziv, citosztatikus
és bioldgiai terdpids szerek.

Atabay és munkatdrsai myositises be-
tegekben a szemizom antigénjeivel
szembeni keringé ellenanyagot mu-
tattak ki, amelyrél kidertlt, hogy
endokrin ophthalmopathids bete-
gekben is megtaldlhatéak (7). Ez
Gjabb érdekes kérdést vet fel az EOP
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és 101 patogenezise kozott, az au-
toimmun reakciét kivalté antigén
egyikben sem ismert.

Wladis és munkatdrsai a kulonbozé
citokinek, mint interleukinek, az
interferonok, a tumornekrézis-fak-
tor-alfa megemelkedését tapasztal-
tdk IOI-s betegekben (8). Az eddigi
kutatdsok és a klinikai megfigyelé-
sek, mint a szteroidkezelés hat4sos-
séga is, az 1Ol etiopatogenezisének
immunmedialt, autoimmun mecha-
nizmusat val6szinGsitik, amelyet
genetikai predispozicié és bizonyos
koérnyezeti tényezdk felerésithetnek.

Klinikai kép és
szemeészeti tunetek
Az JOI érintheti az orbita egy vagy
tobb, vagy valamennyi képletét.
Megkiilonboztetiink lokalizalt és
diffaz format. A lokalizalt forma
gyakorisagi sorrend szerint a ko-
vetkez4: dacrioadenitis, orbitalis
myositis, perineuritis, scleritis pos-
terior. A difftz forma morfolégi-
ailag tumorra emlékeztet, lehet
intrakondlis, izomkénuszon belil
elhelyezkeds, és/vagy extrakonalis,
az izomkénuszon kivil elhelyez-
kedé. A fissura orbitalis superioron
kereszttil a koponyabézisra vagy a
sinus cavernosusba terjedhet. Az
utébbit  Tolosa—Hunt-szindrémdnak
nevezziik.

Antero-posterior irdnyba haladva
elkiilonithetjik az elilsé, a diffdz, a
posterior és az apikalis lokalizaciét
(9, 10, 12).

A orbitacstcsban elhelyezkeds, api-
kélis forma lokaliz4ci6ja miatt a

legstlyosabb  funkcidsériiléseket
okozza, mivel az orbitacstcs kép-
leteit, a nervus opticust, a szemiz-
mok eredését és a szemmozgatd
agyidegeket komprimaélja.
Tobbnyire egyoldali, de ismétls-
dé fellingolds esetén jelentkezhet,
akar véltakozva, az ellenoldalon is,
ritkdbban egyszerre mindkét olda-
lon. Kétoldali, egyidejtleg jelent-
kez& folyamat inkdbb szisztémads
betegségre utal. Valamennyi lehet
akut, szubakut és fokozatosan, kré-
nikusan kezdéds. Az IO 4ltalaban
féloldali, akutan fellaingolé gyulla-
désos tiinetekkel kezd&dik. Jellem-
z6 a hyperaemia, 6déma, chemosis,
fajdalom. A kezdet azonban lehet
alattomos, elhtzédé, krénikus is,
ebben az esetben a gyulladasos tu-
netek kevésbé kifejezettek, ink4dbb
egy mérsékelt fokd exophthalmus
és a funkcidsériilés domindl. Mig
az akut esetben a szévettani képre
a gyulladasos sejtes beszlrédés és
az 6déma jellemzd, a szklerotikus
formdban nem-specifikus fibrézis
lathaté. Az akut eset Ol reagdl szte-
roidra, a fibrotikus tipus barmely
kezelési kombinéciéval nehezen be-
folyasolhaté. Lokalizaciétdl fliggs-
en, az irradiaciés kezelés, és/vagy a
terime sebészi megkisebbitése javu-
last eredményezhet (10, 12, 13).
Vita folyik arrél, hogy a krénikus,
granulomatézus, fibrézus forma az
akut gyulladds transzformacidja,
vagy 6ndll6 entitas. A klinikai tapasz-
talat inkabb az utébbit erdsiti meg.
Az IOI gyants beteg vizsgalata so-
rén a ,kizdrasos diagnézis” logikéja
szerint kell eljarnunk.

Az anamnézis felvételekor rakér-
deztink a ttnetek kezdetének ide-
jére, és arra, hogy voltak-e mar ko-
rdbban hasonlé panaszai, illetve
tnetei. Volt-e, vagy van-e jelenleg
is zajl6é autoimmun vagy malignus
tumoros betegsége. Az IOl t6bbnyi-
re akutan indul, van azonban kré-
nikus, granulomatézisos forméja is.
Rogzitjik a kiilsé tiineteket pon-
tos leletezéssel, lehet8ség szerint
fénykép készitésével is. A klinikai
tiineteket részben meghatdrozza
a folyamat lokalizacéja. A gyulla-
dasos tiinetek koztl leggyakoribb
a hyperaemia és az 6déma, ezt ko-
veti a f4jdalom és az exophthalmus.
Periorbitalis ©déma, hyperaemia,
exophthalmus ptézissal inkdbb
IOI-ra utal, mig endokrin ophtal-
mopathidban (EOP) ugyanezek a
tinetek tipusosan fels§ szemhéji
retrakciéval (Graefe-tiinet) tédrsul-
nak. Szemmozgés-korldtozottsa-
got, kovetkezményes kettGslatast
okoz a szemizmok funkcidsériilé-
se a benntik zajlé akut gyulladas
vagy fibrézis miatt. Diplopia léphet
fel mechanikus okbdl a szemgoly6
diszlokaciéja vagy a szemizmok
vongéldsa miatt, az utébbit az int-
raorbitalis térszikilet okozza. Az
orbitacsticsban elhelyezked  fo-
lyamat kovetkezménye sulyos la-
tasromlds lehet a nervus opticus
kompressziéja révén.

Ha szemhéjakat attapintva az 6dé-
masnak tiné duzzanatban szévet-
szaporulatot észleliink, a granulo-
ma mellett felmertl a lymphoma
lehetésége is (10, 12), (2. a és b
abra).

2. a és b abra: Jobb oldali, az alsd egyenes szemizmot involvald, az alsd szem-
heéjba terjed®d nem specifikus gyulladasos folyamat. A bulbus felfelé diszlokalt
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Diagndézis, differen-
cialdiagnézis

A diagnézis feldllitdsdban fontos
szerepe van a képalkoté vizsgala-
toknak. A részletekre az egyes be-
tegségformdkndl fogunk kitérni
(18).

Laboratériumi  vizsgdlatok koziil
rutinszertien teljes vérképvizsgala-
tot végziink, kilonésen informa-
tivak lehetnek akut szakaszban a
megemelkedett gyulladdsos para-
méterek:  vorosvértest-sillyedés,
C-reaktiv-protein, ~CRP-vizsgélat.
Az esetlegesen felmerilé autoim-
mun betegségek megerSsitése vagy
kizéarasa céljabdl immunszerolégiai
vizsgalatokat is kértink. Ezek koziil
célszer az ANA (antinuclear anti-
bodies, SLE), ANCA (antineutrophil
cytoplasmic antibodies: sziszté-
més vasculitisek, GPA) ACE (angi-
otensin-converting enzyme levels:
szarkoidézis), szérum IgG4-szint,
SS-A, SS-B (Sjogren-szindréma) és a
RF (reumatoid faktor) vizsgilatok
elvégzése. Az immunhisztokémiai
vizsgalatokhoz sziikséges vérvétel
mindig a szteroidkezelést megeld-
zGen torténjen! Hangstlyozni kell
azonban, hogy a negativ eredmény
nem bizonyitd erejd, pozitiv ered-
mény pedig nem csak egy bizonyos
betegsége utal. A beteg tlineteit 6sz-
szességiikben, tobb szakember be-
vondséaval kell értékelni (14).
Tipusos esetekben ezek a vizsgala-
tok elégségesek lehetnek a diagné-
zis felallitdsahoz és a kezelés meg-
kezdéséhez. Biopszidra azonban
az 10I megerdsitéséhez vagy kiza-
rdsdhoz gyakrabban van sziikség,
mint mds, egyértelmd orbitabe-
tegségeknél. Szemhéji csomdk, a
megnagyobbodott kénnymirigy és
a diffdz intraorbitalis térszdkiilet
gyakran okoz differencidldiagnosz-
tikai problémat. A ,great mimics”™
az 10, a lymphoma és a metaszta-
zis csak célratord, pontos anamné-
zisfelvétellel és biopszidval kilonit-
hetd el egymdstdl (3. abra).

Ritka esetben megtorténik, hogy az
IOI-s tiinetek miatt végzett immu-
nolégiai vagy akar szévettani vizs-
galat derit ki a betegnél egy addig
nem fel nem fedezett autoimmun

3. abra: Tudédkarcindma-metasztazis. Gyulladasos
folyamattol a pozitiv anamnezis és a biopszia kulo-

niti el

folyamatot. Sajat anyagunkban di-
agnosztizaltunk diffGz orbitatu-
mor biopszidjabél GPA-t, feltétele-
zett kénnymirigy-pseudotumorbdl
sarcoidosist és IgG4-RD-t. A latés
és szemmozgdsok veszélyezteté-
se miatt myositisekben és apikalis
térszlkiilet eseteiben csak nagyon
ritkdn és indokolt esetben végzink
biopszidt. A beavatkozds min-
dig kiils6 feltardsbol torténik. Td-
biopszidval nem nyertink elegendé
anyagot, mert a koros szévet gyak-
ran kemény, témott, szklerotikus
(1. tablazat).

Dacrioadenitis

A konnymirigy tobbféle betegség
predilekciés helye. Lokalizalt IOI
leggyakrabban a koénnymirigyben
jelenik meg, bér alig marad el ettdl
a masodik helyet elfoglalé myosi-
tis, egyes szerz6k a myositist gya-
koribbnak taldltdk. A benignus és
malignus epithelialis tumorok, lym-
phomék, vaszkuldris 1ézidk, infek-
cibzus gyulladdsok, autoimmun
szisztémads betegségek és a nem spe-
cifikus gyulladdsok (pseudotumor
orbitae) elkiilonitése felel6sségteljes
és nem mindig kénny feladat.

A kénnymirigyben az IOI-t kéve-
téen leggyakoribbak a lymphomak,
legfontosabb az életet veszélyez-
tet§ adenoid cisztikus karcinéma
felismerése, és a benignus pleomorf
adenoma helyes diagnézisa.

A konnymirigy valamennyi térfog-
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lal6 folyamata hasonlé klinikai tii-
netekkel jelentkezhet. A fels6 szem-
héj duzzadt, a duzzanat a laterdlis
harmadban kifejezettebb, ezaltal a
fels6 szemhéjszél fektetett S-alaku
lesz. A megnagyobbodott kénny-
mirigy tapinthatéva vélik a felsé-la-
terdlis orbitaszél elétt, mellett vagy

1. tablazat: A pseu-
dotumor differencial-

diagnosztikaja a mani-
fesztaciok lokalizacioja
szenrint

Eliils6 lokalizacio
betokosodott idegen test (fal)
posztszeptalis cellulitis

Diffaz, intraorbitalis gyulladas
lymphoma, metasztazis
GPA

Apikalis lézio
Tolosa—Hunt-szindréma
lymphoma
metasztéazis

Dacrioadenitis
lymphoma
benignus limfoid hiperplazia
sarcoidosis
GPA
epithelialis tumorok

Myositis
EOP
metasztéazis
intraorbitalis lymphoma
carotido-cavernosus fisztula
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4. a es b abra: Bal oldali, tipusos tuneteket mutato, a kdnnymirigy szemheji le-
benyet is erint® nem specifikus dacrioadenitis

mogott. A gyulladdsos granuloma
és a malignus kénnymirigy-tumor
tomott, kemény tapintatd, a csont-
hoz régzilt, a [ymphoma rugalmas,
mobilis, retroponalhaté. Hyperae-
mids bér, spontdn, vagy tapintds-
ra jelentkezé fajdalom gyulladasra
utal. Hyperaemids lehet a fels§ at-
hajlas kiils6 harmada és a bulbaris
conjunctiva is. Ez lehet gyulladas
jele, de felveti lymphoma lehet&sé-
gét is. Lymphomadban a tipusos ,la-
zac szind” szovetszaporulat is meg-
jelenik a conjunctiva alatt.

A megnagyobbodott  volument
kénnymirigy a szemgolyét befelé-
lefelé diszlokalja, ezért a betegnek
tobbnyire mérsékelt fokd exoph-
thalmusa és kifejezett bulbus disz-
lokacidja van. A szemmozgasok
ennek megfeleléen kifelé-felfelé te-
kintéskor korldtozottak, kett&slatas
jelentkezhet.

IOI-ban az MR (és/vagy CT) vizs-
galat a megnagyobbodott kénny-
mirigyet abrdzolja, a kontraszt-
anyagot kozepes intenzitédssal,
egyenletesen halmozza, a konttr
egyenetlen, elmosédott hatard lesz.
A gyulladasos folyamat meghalad-
hatja a kénnymirigy tertiletét, felfe-
1é medidlisan és hétrafelé, valamint
a kiils6 egyenes szemizom mentén
a zsirszévetben terjed, a szemgo-
lyét jellemz8en korbevéve. Sajnéla-
tos médon ez a megjelenési forma
granulomds folyamatra és lympho-
méra egyarant jellemzé. A diff(zi6
stlyozta MR-képalkotdssal nagy
biztonsaggal elkiilonithetd a lymp-
homa a gyulladésos folyamattél.

A pleomorf adenoma anamnézise

hosszt, hénapok, évek is lehetnek.
CT- és MR-vizsgalat éles hatard,
kerek vagy ovilis, a kontrasztanya-
got kifejezetten élénken, homogé-
nen halmozé terimét igazol. A fossa
lacrimalis lehet kimélyult, de nem
destrudlt.

Adenoid cisztikus karcinéma (ACC)
anamnézise révid, hetek, 2-3 hénap
alatt progredial. Jellemz& tiinete a
fajdalom, a neurogén terjedés miatt.
Képalkoté vizsgalatokon a tumor
nagyméret(i, szabalytalan alakd, el-
mosdédott hatédrd, a kontrasztanya-
got heterogén médon halmozza, a
csontot destruélja.

A felsorolt betegségek kozil pleo-
morf adenoma gyantja esetében ké-
sébbi recidivat okozé veszélye mi-
att tilos biopsziat végezni, a tumort
tokosan kell eltavolitani. ACC gya-
nu esetében lehet, de tébbnyire nem
szlikséges, a preoperativ diagnézis
nagy valészintiséggel a klinikai és
radioldgiai tiinetek alapjan megerd-
sithetd, radikélis mdtétet kell vé-
gezni. JOI és lymphoma biztonsag-
gal csak biopsziaval kiilonithet§ el
(4. a és b abra).

Ha a betegnek szisztémads autoim-
mun betegségre utalé tiinete nincs,
és a tiinetek nem infektiv kénnymi-
rigygyulladasra utalnak, a szteroid-
kezelés elkezdhets. Immunszerol6-
giai vizsgalatokat és/vagy biopsziat
akkor is kell végezni, ha a folyamat
szteroidkezelésre nem reagal kielé-
git8en, vagy recidival (10).

A kénnymirigyben a kovetkezd
autoimmun betegségek megjelené-
se jellemzé: IgG4-RD, sarcoidosis
(11), GPA, Sjogren-szindroma. Ennek
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megfelel6en a szérum IgG4-szintet,
ACE, ANCA, SS-A, SS-B szerolégiai
vizsgalatokat érdemes megnézni.

Myositis

Az IOI gyakorisdgban masodiknak
talalt, de nagysagrendileg a dacrio-
adenitissel hasonlé szamu izolalt
formaéja: révid anamnézis, fajdalom,
chemosis, periorbitalis és az érintett
izom feletti conjunctiva hyperae-
mia, diplopia jellemzi. A fajdalom
és a szemmozgas-korlatozottsag fo-
kozédik az érintett izom mdikodési
iranyaba tekintéskor. Erintett lehet
egy- vagy tobb, esetleg valamennyi
kiils6 szemizom, lehet egy- vagy
kétoldali. Az izomérintettség gya-
korisagi sorrendje: medidlis, felsg,
kilsé, alsé egyenes szemizom.

Differencidldiagnosztikai ~ szem-
pontbdl elsésorban az endokrin
ophthalmopathia (EOP) johet sz6-
ba. Jellemzé kiilonbség klinikai-
lag, hogy az EOP-ban szemmoz-
gas-korlatozottsag az érintett izom
funkciéjaval ellentétes iranyban
marad el, leggyakrabban az alsé
egyenes szemizom érintett, és tipu-
sos a Graefe-tiinet (a fels6 szemhéji
retrakcié) jelenléte. A trakcids teszt
mindkét betegségben pozitiv lehet.
Képalkoté vizsgalatokkal igazolha-
téan okuldris myositisben az izmok
inas része is megvastagodik. Diffe-
rencidldiagnosztikai szempontbdl
az EOP, a lymphoma és a szemiz-
mokba adott metasztazisok johet-
nek széba. EOP-ra jellemzd a Grae-
fe-ttinet, képalkoté vizsgédlatokkal
az izom inas része megkimélt, az
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5. a es b abra: Jobb oldali ktils® egyenes szemizmot

abdukcio

5. c abra: A CT-képen az izom a tapa-
dasanal is megvastagodott

izom megvastagoddsa orsé alakd.
A lymphoma a szemizmokat tobb-
nyire nem infiltrdlja, inkabb koértl-
veszi. A mamma, a prosztatakar-
cinéma és a melanoma malignum
adhat metasztdzist a szemizmokba,
klinikailag és morfolégiailag 4ltala-
ban megkiilénboztetheték a myosi-
tistSl.

Az idiopétids myositis is tarsulhat
autoimmun betegségekkel, jellem-
z6en Crohn-betegséggel (5. a, b, c,
d 4bra).

Ha a betegnek szisztémads autoim-
mun betegségre utalé tlinete nincs,
és a tUnetek nem infektiv konny-
mirigy-gyulladasra utalnak, a szte-
roidkezelés elkezdhets. Immun-
szerolbgiai vizsgdlatokat és/vagy
biopsziat akkor is kell végezni, ha a
folyamat szteroidkezelésre nem re-
agal kielégit6en, vagy recidival (10).
A konnymirigyben a kévetkezd
autoimmun betegségek megjelené-
se jellemzé: IgG4-RD, sarcoidosis
(11), GPA, Sjogren-szindroma. Ennek
megfelel6en a szérum IgG4-szintet,
ACE, ANCA, SS-A, SS-B szerolégiai
vizsgalatokat érdemes megnézni.
Képalkoté vizsgalatokkal igazolha-
téan okuldris myositisben az izmok

inas része is megvastagodik. Diffe-
rencidldiagnosztikai szempontbdl
az EOP, a lymphoma és a szemiz-
mokba adott metasztazisok johet-
nek széba. EOP-ra jellemzd a Grae-
fe-tiinet, képalkotd vizsgélatokkal
az izom inas része megkimélt, az
izom megvastagoddsa orsé alakd.
A lymphoma a szemizmokat tobb-
nyire nem infiltrdlja, inkabb kértl-
veszi. A mamma, a prosztatakar-
cinéma és a melanoma malignum
adhat metasztédzist a szemizmokba,
klinikailag és morfolégiailag 4ltala-
ban megkiilonbéztetheték a myosi-
tistSl.

Az idiopétids myositis is tarsulhat
autoimmun betegségekkel, jellem-
z6en Crohn-betegséggel (5. a és b
abra).

Szteroid addsdra gyorsan és latva-
nyosan javul. Azonban recidivara
hajlamos, eléfordulhatnak ismétls-
dé epizédok, hulldimzé lefolyasu ja-
vuldsokkal és exacerbacidkkal. Kré-
nikus, heges allapotban a trakcids
teszt pozitiv lesz.

A gyoégyulas, kiilonosen akkor, ha
tobb izmot érint a betegség, gyak-
ran maradvanytinetekkel torténik.
Ez azt jelenti, hogy a heges, meg-
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erintd myositis,

csokkent

5. d abra: EOP-ban az izommegvasta-
godas orsoszerd, az inas rész intakt

rovidilt szemizmok miatt a szem-
mozgasok nem vélnak szabadds, a
betegnek tartds, zavaro kett&slatasa
marad vissza, amely akir mdtéttel
akar prizmas korrekciéval tobbnyi-
re nem javithaté kielégit&en.

Scleritis posterior,
perineuritis nervi
optici

Ritka el8forduldstak. A diffaz tipu-
st 10 terjedhet az orbitdbdl bulbus
hatsé poélusara és/vagy az optikus
hivelyre. Mindkett6 fajdalommal
és latasromlassal jar.

A scleritis posteriorhoz myositis is
tarsulhat. A diagnézis B-scan ult-
rahangvizsgalattal igazolhaté. A
gyulladasos folyadék felszaporodik
a sclera és a tenon tok kozott, illetve
a nervus opticus kezdeti szakaszén,
B-scannel vizsgdlva az dn. T-sign
képét rajzolva ki.

A perineuritis nervi optici az opti-
kus hiively gyulladasos folyamata.
A gyulladas direkt médon az axo-
nokat nem kérositja, de a megvasta-
godott opticushtively kompresszié-
ja révén pangdsos papillat és sulyos
latasromlast okoz. Azonnali szte-
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roid l6késkezelésre gyorsan reagél,
teljes vizusjavulds érhetd el.
Differencidldiagnosztikai szempont-
bél morfolégiailag opticushiively
meningeomadjara gondolhatunk. A
klinikai lefolyds azonban kiilénbo-
zik, az exophthalmus és a latasrom-
14s lassan, évek alatt alakul ki.

A Tolosa—Hunt-szindroma az 10l
akut, lokalizalt formdjanak tekint-
het6, amely a sinus cavernosus terii-
letén jelenik meg, és tipusosan félol-
dali. Korabbi elnevezése: fajdalmas
ophthalmoplegia externa, j6l jellem-
zi a tlinetegyiittest: az érintett oldal
hirtelen kezd6d6 féjdalmaval és a si-
nus cavernosusban futé valamennyi
(IIL, IV,, V., V1) agyideg érintettsé-
gével jar, amelyhez exophthalmus és
pangésos tlinetek tarsulnak. Képal-
koté vizsgélattal jol lathatd a sinus
cavernosus kiszélesedettsége. Szte-
roidkezelésre jél gyégyul, kitjuldsra
kevéssé hajlamos.

Az orbita nem
infekcidzus gyulla-
dasaihoz gyakran
kapcsoladé autoim-
mun, szisztémas
betegseégek

Mint tobbszér hangsilyoztuk, az
IOI kizérasos diagnézis, a kévetke-
z6kben felsoroljuk azokat a gyakrab-
ban el6fordulé betegségeket, ame-
lyeknek az IOI-ban szerepiik van.

Limfoproliferativ betegsegek
és lymphoma

A lymphoma az orbita leggyakoribb
daganata. Az 6sszes szemkornyéki
lymphoma kozel fele az orbitdban,
masik fele a conjunctivikban és a
szemhéjakban lokalizalédik. Kelet-
kezhet primeren az orbitdban, a
kénnymirigyban és a szemhéjakban,
vagy lehet szekunder médon a szisz-
témads lymphomabetegség lokalis tii-
nete. El6fordulhat egy- vagy mind-
két oldalon, szemhéji lokalizacié
esetén akdr mind a négy szemhéjban
megjelenhetnek. A szemhéjakban a
granuloma témottebb, kemény ta-
pintatd, a lymphoma rugalmas, mo-
bilis, hurkaszerd. A kénnymirigy

B8. a dbra: Diffuz B-sejtes lymphoma

B. c abra: Orbita CT-felvétel, diffuz B-sejtes
lymphoma

IOI kapcsan mar emlitettiik, hogy
morfolégidjdban a két folyamat nagy
hasonlésagot mutat (23).

Barmely lokaliz4ciéban is van a
lymphoma gyants elvaltozas, biz-
tos diagnozis csak biopsziaval nyer-
heté. A szoévettani eredménynek
ugyanis a terdpia megtervezésében
is dontd szerepe van. Biopszia vég-
zésekor fontos szempont, hogy a
szemhéjban 1év8 lymphoma subpe-
riorbitélis elhelyezkedésd.
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Doénté tobbségtik alacsony malig-
nitdsd, B-sejtes non-Hodgkin-lymp-
homa. Az orbitdban nyirokcsomadk
nincsenek, a szem és adnexumai-
nak lymphomadi extranodalis mar-
gindlis zéna lymphomak, amelyek
a nyalkahdartydhoz kapcsolédé lim-
foid szovetekbdl (mucosa-asso-
ciated lymphoid tissue — MALT)
keletkeznek. Kimutattdk, hogy a
kénnymirigy acinusaiban, a con-
junctivaban és a kanalikuszokban is
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van MALT, amely féleg T-sejtekbdl
éptl fel (18). A difftdz nagy B-sejtes
malignus lymphoma (DLBCL) eb-
ben a régiéban ritka megjelenésd (6.
a, b és c dbra).

Granulomatosis polyangitissel
(GPA)

Poliszisztémas granulomatézus be-
tegség, nekrotizdlé wvasculitissel.
Tipusosan az orrban és az orrmel-
léktiregekben, valamint a tiidékben
kezdédik. Az orbitdra szekunder
modon terjedhet a mellékiiregek-
bél, vagy kilén gécként, akar els§
tinetként is jelentkezhet. IOI diffe-
rencidldiagnosztikai szempontbdl
ez utébbi jelenthet kihivast. Korai
stddiumban a szemregi diagné-
zis konftzus, részben a szdvettani
kép miatt, részben mert az egyéb-
ként  diagnosztikai jelent&ségii
ANCA-teszt a korai fazisban nem
mindig pozitiv. Az orbitdbdl nyert
minta ugyanis, ha nem elég mély,
nem mindig tartalmazza a tipusos
vasculitises képet, viszont lehetnek
benne IgG4-pozitiv plazmasejtek.
Sokszervi érintettség mellett a be-
tegség sulyos lefolydst, laz, fajda-
lom, éaltaldnos gyengeség jellemzi.
Immunszuppressziv kezelés tartds
remisszidkat eredményezhet, de a
végsé kimenetel] fatélis.

Immunglobulin-4-asszocialt
betegseg, (IgG4 related
disease, IgG4-RD)

Az utébbi 2-3 évtizedben kertlt
az érdeklédés kozéppontjdba. Ja-
pan szakemberek észlelték, hogy
az autoimmun pancreatitisek (AIP)
egy részében a szérum IgG4-szintje
jelentésen megemelkedett, szteroid-
terdpia hatdsdra viszont normali-
zélédott. Igy egy eddig ismeretlen
és j6l mérheté adattal lehetett jel-
lemezni az AIP betegségcsoportot.
Késébb kidertilt, hogy az emelke-
dett IgG4-szinttel jaré IgG4-RD
nemcsak az AIP-hez kotédik, ha-
nem multiszisztémdés betegségként
csaknem valamennyi szervben, el-
s6sorban a kils§ elvalasztast mi-
rigyekben jellemzé szovettani kép-

pel rendelkez8 pseudotumor-szerd
szovetszaporulatokat okoz. A leg-
gyakrabban megtdmadott szerv a
hasnyalmirigy, ezt koveti a kénny-
mirigy, és a nyalmirigyek, az epe-
vezeték (cholangitis), a vese, a ret-
roperitoneum és az aorta. Infiltralja
a nyirokcsomdkat, a menixeket, a
prosztatdt, a pajzsmirigyet (24), a
pericardiumot és a bért. Polisziszté-
més formaéja stlyos betegség, a ko-
rai diagnézis és a személyre szabott
immunszuppressziv kezelés az élet-
mindség szempontjabdl kiemelkedd
jelent&ségti.

Szemészeti szempontbél az IOI
differencidldiagnosztikdjdban  jat-
szik szerepet. Az IgG4-RD jelent-
kezhet az orbitdban ¢nélléan, vagy
multiszisztémads betegség részeként.
Az IgG4-hez tarsult orbitatiinetek
jellemzéen akutan kezdédnek ki-
fejezett gyulladésos tiinetekkel. El-
sésorban a konnymirigyet betegiti
meg, lehet egy- vagy mindkét olda-
li. Kevésbé gyakran, de megnyilva-
nulhat a szemizmokban myositis-
ként, vagy az orbita zsirszévetében
keletkezé difftz forméban. Bizarr
megjelenési formadja a nervus infra-
orbitalis megvastagodottsiga, amely
képalkoté vizsgalatok koronélis
metszetein jol megfigyelhets. Kli-
nikai és radiolégiai tiinetek alapjan
— kivétel ez utébbi tiinet, amely igen
ritka — nem differencialhaté el az
idiopdtids orbitagyulladastdl. IgG4
szérumszintjének mérését érdemes
elvégezni, azonban a normaélszint
nem zarja ki a betegség lehet&ségét.
Andron és munkatdrsai 2017-ben 105
olyan beteg klinikai és hisztolégi-
al adatait vizsgaltak djra, akiket
kordbban pseudotumor orbitae-
val, reaktiv limfoid hiperplaziaval
és lymphomaval diagnosztizéltak
(28). 18 beteg diagnoézisa bizonyult
IgG4-nek (17,75%), akik kozl 8 be-
teg korabbi diagnézisa volt IOI, 5
betegé limfoid hiperplazia, 2 bete-
gé lymphoma. Ez utébbi azért nem
meglepd, mert ismert tény, hogy az
IgG4-betegség talajan megjelenik a
lymphoma. Ez a tanulmény is arra
hivja fel a figyelmet, hogy ezen 3
betegség elkilonitése szovettanilag
is nehézséget okozhat. A biopszia-
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nak és a szovettani leletnek terdpids
konzekvencidja viszont csak akkor
van, ha az eredmény lymphoma
lesz, illetve ha az IgG4-RD mul-
tiszisztémas megjelenést. Az egyéb
szervekhez viszonyitottan kénnyebb
hozzaférhet8ség miatt kénnymi-
rigy-biopszidra diagnosztikus céllal
sziikség lehet, ha az [gG4-RD szisz-
témds betegségként jelentkezik.
Ilyen esetben az érintett szervre vo-
natkozé klinikai ttinetek is megje-
lennek (7. a és b 4bra).

Bar szovettani képe jellemzé és di-
agnosztikus értékd (massziv limfo-
citds, IgG4+ plazmasejtes beszlrs-
dés és a korképre tipusos Orvényld
[storiform] fibrézis), kidertlt, hogy
tobb autoimmun betegség esetében
is a szOvettani vizsgélat sordn nagy-
szamu IgG4-et tartalmazé plazma-
sejtet lehet taldlni. Ezek a GPL, a
limfoid hiperpldzia és az extrano-
dalis marginélis zona lymphoma. A
zavar6 atfedések kilonosen felhiv-
jak a figyelmet arra, mennyire fon-
tos a hisztolégiai, immunhisztol6-
giai képet, a klinikai tiineteket és a
radiolégiai vizsgalatok eredményeit
egylittesen mérlegelni.

Régéta ismert, hogy a [ymphomék
olykor kordbbi gyulladasos kérnye-
zetben alakulnak ki. Az IgG4-RD
el6térbe kertilése 6ta kidertlt, hogy
a lympomak gyakran lépnek fel
éppen zajlé, vagy madr lezajlott
IgG4-RD talajan.

Itt érdemes megemliteni, hogy
a kordbban Mikulicz-betegség-
ként ismert, a koénny- és nyalmi-
rigyeket érint8, limfo-plazmocitas
gyulladasos beszlrtséggel jellem-
zett betegségrdl kidertlt, hogy az
IgG4-RD-csoportba sorolhaté.
Terdpidjaban az elsé valasztds itt is
a szteroid, kidertlt azonban, hogy
a Rituximabnak kiemelked&en jé
terdpids effektusa van az IgG4-RD
kezelésében (15, 16, 17, 23, 26, 28).

Sarcoidosis

Idiopatids, gyulladdsos eredetd
multiszisztémds betegség, amely
gyakran érinti a szemet és a szemii-
reget. A szemben leggyakrabban
eltilsé és hatsé uveitis forméjaban
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/. a abra: Igd-asszocialt betegseg

7. b dbra: Orbita MR-képen diffuz, fibrozus szo-
vetszaporulat, amely a szemgolyot kérbeveszi.
Diagnodzis csak biopsziaval lehetseéges

jelentkezik, de apré granulomé-
kat a conjunctivén és a cornedn is
okozhat.

Szemiiregi manifeszticidja leggya-
koribb a kénnymirigyben. Az orbi-
tdban a térsztkilet klinikai tiinetei
koran észrevehet8ek, az anamnézis
aranylag révid, sét lehet rapid. Az
orbitdban a diffaz infiltracié in-
kébb utal szisztémads érintettségre,
a kénnymirigyet beszlird formahoz
altaldban nem térsul sokszervi érin-
tettség. A képalkotd vizsgélat nem,
csupan a szovettani kép diagnoszti-
kai értékd, amely a sarcoidosisra jel-
lemz§ sajatos konflualé granulomas
képet mutatja. A diagnézis tehat
biopszidval igazolhaté.

A Dbelszervi érintettség sokdig ti-
netmentes maradhat. Leggyakoribb
manifesztacidja a tiidé és a hildris
nyirokcsomok, de csaknem vala-
mennyi szervet megtamadhatja.
Az orbitdbdl diagnosztizalt sarcoi-
dosis esetén szerologiai (ACE) és
szisztémads (mellkas CT) kivizsgé-
lasra van sziikség.

A sarcoidosis hajlamos spontén reg-
resszidra, ellenkez8 esetben szte-

roid- és/vagy immunszuppressziv
kezelésre van sziikség.

Sjogren-szindroma

A Sjogren-szindroma vagy a Sjog-
ren-kér az autoimmun epithelitis
krénikus formaéja, amelyet a kiilsé
elvalasztast mirigyek, kiilénésen a
nyél- és kénnymirigyek lymphocy-
tabesz(irédése jellemez, ami prog-
ressz{v mirigymukodési zavarokhoz,
majd xerostomidhoz és xerophthal-
midhoz vezet. Egyéb gyakori tu-
netek koézé tartozik a fdjdalom, a
faradtsag, és kulonféle szisztémas
megnyilvanuldsok. A non-Hodg-
kin-lymphoma a Sjogren-szindromds
betegek kozott 5-szor gyakoribb,
mint az 4tlag populécidban.

A betegség lefolydsa sordn kezdet-
ben mindkét kénnymirigy megna-
gyobbodhat, majd méretiik fokoza-
tosan csokken, végiil a normalisnal
kisebb méret( is lehet. A diagnézist
a szovettani és immunszerolégiai
vizsgalatok (pozitiv ANA, SS-A,
SS-B ellenanyagok) mellett déntéen
segitik az ismert klinikai ttinetek.
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Szisztémas lupus erythemato-
sus (SLE)

Szemészeti manifesztacidja gyako-
ri, 30-50% kozotti. Legstlyosabb a
retinopathia és a szdrazszem-szind-
réma. Ez utébbiban Sjogren-szind-
rémdnak is része lehet, igazolva az
autoimmun  betegségek tarsuldsi
hajlamat.

Az orbitdban megjelené formaéja a
szemizmok gyulladdsos folyamata
(21, 22).

Histiocytosisok

Diffenciéldiagnosztikai szempont-
bdl a Langerhans-sejtes hisztiocyro-
sisok koziil az eozinofil granulomé-
nak van jelentésége. Tobbnyire az
orbita laterdlis felsé részében okoz
osteolytikus defektust, csekély f&j-
dalommal és szemhéji hyperaemia-
val. Terdpidja sulyossagtdl fliggben
obszervécio, szteroid vagy mutét.

A Rosai—Dorfman-betegség (RDD),
mas néven sinus histiocytosis
massziv lymphadenopathidval a
histiocytosis X-csoportba tartozé
benignus, reaktiv histiocytaproli-
feracié. A nyirokcsomék megna-
gyobbodnak, a szévettani vizsgélat
a subcapsuldris sinusokban nagy,
S-100 pozitiv, histiocyter sejteket
mutatnak, amelyek citoplazmaja-
ban limfocitak invagindlédtak (em-
peripolesis). Kiiléonds médon ez a
betegség is Osszefonddhat mas he-
matoldgiai betegséggel, mint azt az
IgG4-RD és a lymphomaék kapcso-
lataban emlitettiik. A RDD a kré-
nikus limfoid leukémia talajan ala-
kulhat ki. Az esetek nagyjabdl fele
extranodélis megjelenésd, amelyek
kozott a bérmanifesztacié a legy-
gyakoribb. Munkacsoportunk egy
fiatal ledny szemizmaiban évek éta
krénikusan zajlé és kezelt, korabban
kétoldali, klinikailag myositisnek
megfelels, extrém moédon megvas-
tagodott, hegesedett szemizmanak
mdtéti korrekcidjat végezte. A szo-
vettani vizsgalat Rosai—Dorfman-be-
tegséget diagnosztizalt.

Az Erdheim—Chester-betegség (ECD)
egy ritka szisztémdas xantogranulo-
matosis, a nem-Langerhans-sejtes
histiocytosisok koézé tartozik. Sa-
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lyos, kétoldali intraorbitélis, diffaz
infiltraciét képes okozni, amelynek
diagndzisa és differencidldiagnézisa
nehéz, terdpidra nem reagal, vaksag-
hoz vezet. A fatalis kimenetelt az
egyéb szervi megbetegedések okoz-
zak. Szokatlan szemészeti tiine-
tekkel megjelené formajat magyar
szerz6k irtdk le (31).

Terapia

A pseudotumor orbitae (IOI) keze-
lése mind a mai napig a szteroid-
terdpidn alapszik. Mivel spontdn
javulds az esetek egy részében el6-
fordul, enyhébb esetekben, ha je-
lentés fajdalom és funkcidsériilés
nincs, a kezelés megkezdésével le-
het varakozni. Ugyancsak megki-
sérelhet6 szteroidkezelés helyett
nem szteroid gyulladascsokkenték
adasa.

Myositisek esetében nem szoktunk
a szteroidkezeléssel varakozni. Az
okularis myositis er6s fajdalom-
mal és igen kellemetlen kettds-
latassal jar. Myositisben, dacrio-
adenitisben és diffaz intraorbitélis
folyamatban is a megfelel kivizs-
galast kovetSen, amennyiben azok
az IOl gyandjat megerGsitik, el-
kezdjik a szteroidkezelést. Az
irodalmi adatokban az ajanlés al-
taldban 1,0-1,5 mg/kg/nap vagy
50-100 mg/nap kortikoszteroid 1-2
hétig, majd fokozatosan csékkent-
ve 5-8 hét alatt. Gyakorlatunkban
a folyamat stlyossdgatdl fiiggen
125-250 mg metilprednizolon is
lehet a kezd6adag, amelyet intra-
véndsan adunk 5-6 napig, majd
tovabbi 1-2 hét alatt csékkenttink
32-64 mg per os dézisra. A recidi-
va elkertilése és a tartés remisszid
elérése érdekében a tiinetmentes-
séget biztosité 12-8 mg fenntarté
dézist 2 hénapon 4t javasolt adni.
Amennyiben relapszus kévetkezik
be, a doézist visszaemeljik 32-64
mg-ra néhany napra, majd ismét
csokkentjik. A szteroidkezelés ira-
nyitdsa az orvos tapasztalatdn és a
betegség viselkedésén alapul (8. a
és b dbra).

Radioterapids kezelés akkor jon sz6-
ba, ha a betegség a szteroidterdpiara

——
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8. a dbra: 10| szteroidkezelés eldtt
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rezisztens vagy intolerdns, illetve,
ha a betegség recidival. Az 6démat
és a gyulladasos ttneteket lassab-
ban, de tartésabban cstkkentheti,
mit a szteroid, azonban az irradia-
ci6 sem eredményes minden eset-
ben. A hasznalatos dézis 20-30 Gy,
2 Gy/nap frakcidkban.

A szteroidkezelés az IOl-esetek
kb. felében eredményes és tartds.
Ha biopszia nélkil kezdtlink szte-
roidterdpiat adni, rezisztencia vagy
recidiva esetén biopszidt kell vé-
gezni. A tovabbi kezelés immuno-
légus szakorvos bevonésaval, és a
szteroid mellett mas immunszupp-
ressziv és citosztatikus szerek adé-
saval torténik. Gyakorlatunkban
azathioprint (Imurdn) kapnak a be-
tegek, kis dézist Medrollal egytitt.
A Rituximab, mint monoklonélis
antitest, B-sejt-depléciét okoz, ada-
sa egyéni elbirdlast igényel, amely-
nek kivitelezése hosszadalmas (26,
29).

A célzott bioldgiai terdpids szerek
alkalmazasa akkor igazdn eredmé-
nyes, ha ismerjiik a betegség exakt
patofiziolégidjat. Ebben a tekin-
tetben 4llandé kutatdsok folynak,

sz
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eredményeket lehetett elérni. Ilyen
az infliximab, amely monoklonélis
antitest és TNS-alfa-gatl6. Kedvezé
eredményeket lehetett elérni a toci-
lizumabbal is. A kezelt betegek sza-
ma azonban igen csekély, amelynek
oka az is, hogy a koltség igen magas,
a mellékhatdsok sem hagyhatok fi-
gyelmen kivil, ezért messzemend
kovetkeztetéseket nem lehet még
levonni (9, 29, 30).

Kilon érdemes megemliteni azt a
ritkasdg szamba mend, de gyakor-
latunkban el6fordulé néhany ese-
tet, amikor a beteg gyorsan prog-
redidlé latdsromlassal jelentkezik.
Amennyiben a képalkoté vizsgéla-
tok a latdsromlds okaként a nervus
opticus kompressziéjat igazoljik,
amelyet non-specifikus gyulladas
vagy lymphoma okozott, azon-
nal mega dézisd, 1 g Solu-Medrolt
kell adni, majd akut mdtétként
biopszidt végezni. A kimenetel
kedvez&bb, ha a betegnek lympho-
maéja van, amely a szteroidra jol és
gyorsan reagal, ellentétben a fib-
rotikus granulomaval, amely nem
zsugorodik olyan gyorsan, hogy a
nervus opticus funkciéja megériz-
het6 legyen.
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Kovetkeztetések

A pseudotumor orbitae a szemi-
regi gyulladdsok nem infekciézus,
nem specifikus csoportjdba tar-
tozik. Oka ismeretlen, de jél azo-
nosithaték azok a kérképek, ame-
Iyektél el kell hatarolédni, hogy
az 10l diagnézisa kimondhaté le-
gyen. Az IOI kizardsos diagnézis.
Tobb tényezd is utal autoimmun
természetére. Az IOl tehét a sza-
mos ismert autoimmun betegsé-

gek sordban azt a helyet foglalja el,
amely csak a szemiiregi képleteket
betegiti meg. Ily médon rokonsag-
ba hozhaté az EOP-pal, annak el-
lenére, hogy mind a térsbetegség,
mind az EOP-tlinetek kiilonb6z6-
ek és jol elkuldonithet8ek. Az IOl
elsésorban szteroiddal és més im-
munszuppressziv szerekkel valtozé
eredményességgel kezelhets. Egyre
inkabb el&térbe keriilnek a célzott,
bioldgiai terdpidk is.
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zését.
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Kedves Kollégak!

A lapunkban 2012-ben inditott tovabbképz6é rovat nagy rominkre kedvezd fogadtatasra talalt. A
shasznalata” soran felmerult kérdések miatt ismét 6sszefoglaljuk az aktiv részvételikhdz fontos
tudnivalokat.

Lapunk minden szamaban megjelenik egy tovabbkepzé cikk. Ezek a cikkek egy — az Oftex altal akk-
reditalt, pontszerzd, tovabbképzd — tavoktatasi program részei. Minden tovabbképz6 cikket kérde-
sekbdl allé teszt is kovet. Ha a cikket figyelmesen elolvassak, a kérdéseket biztosan meg fogjak tud-
ni valaszolni. Ez fontos is, mert a teszt kitéltésével és a Promenade Kiadé cimére (1300 Budapest,
Pf. 1/6) valo elktldésével igazolhatjak a tovabbképzésben vald aktiv részvételuket. Kerjuk, ne felejt-
sék el, hogy a kitoltott teszten a neviknek és a pecsétszamuknak is szerepelnie kell. A tesztek be-
kuldési hatarideje a SZEMESZET c. lap aktudlis szamanak megjelenését kovetd honap utolso napja.
A ,tesztvizsga” csak akkor sikeres, ha legalabb 70% a helyes vélaszok aranya.

A ,tanfolyamon” valo részvétel dijat a Magyar Szemorvostarsasag tagsagi dija tartalmazza. Ne
felejtsék el az éves tagdijat befizetni (OTP 11708001-20567259)!

Remeéljuk, hogy tovabbra is sokan élnek majd ezzel a tavoktatasi lehetdséggel.
Jo munkat, eredményes tanulast, kényelmes pontszerzést kivanunk!

Kerényi Agnes
rovatvezetd

1. Mit jelent a pseudotumor
kifejezés?

A: Olyan szovetszaporulat, amely
nem neoplazids sejtekbd] all.

B: A lymphomak egy specialis
formaja.

C: IgG4-asszociélt betegség.

D: Eozinofil granuloma.

2. Miit jelent a nem-specifikus
orbitagyulladas?

A: Endokrin ophthalmopathia.

B: Olyan orbitagyulladas, amely-
nek oka ismeretlen.

C: Gyulladasos tiineteket mutatd
MATIT-lymphoma.

D: Ismeretlen eredet? nekrotizald
vasculitis.

3. Melyik allitas nem igaz a
kovetkezok kozal? Az |0:

A: Nem infekciézus eredett gyul-
ladas.

B: Oka ismeretlen.

C: Gyakran térsul autoimmun,
szisztémas betegségeklkel.

A kérdésekre csak egy valasz fogadhato el.

D: Szteroidkezelésre nem reagal
jol.

4. Melyik a helyes sorrend a
lokalizalt 10I-formak gyakorisa-
gat illetéen?

A: Myositis, dacrioadenitis, peri-
neuritis, scleritis posterior.

B: Myositis, perineuritis, scleritis
posterior dacrioadenitis.

C: Perineuritis, scleritis posterior
myositis dacrioadenitis.

D: Dacrioadenitis, myositis, peri-
neuritis, scleritis posterior.

9. Mi nem jellemzd tinet
IOl-ban?

A: Fajdalom.

B: Hyperaemia.

C: Fels6 szemhéji retractio.
D: Exophthalmus.

6. Mely betegségekre legjel-
lemzébbek a kdvetkezd szero-
l6giai reakciok?

A: ANA SLE.
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B: ANCA-granulomatosusos vas-
culitisek.

C: ACE-sarcoidosis.

D. SS-A, SS-B Sjégren.

7. Melyik kéros folyamat nem
tamadja meg a kdnnymirigyet?
Tobb helyes valasz.

A: IOL

B: Lymphoma.

C: Pleomorf adenoma.
D: IgG4-RD.

8. Melyik allitas igaz a kdvetke-
z6k kozul?

A: A myositis mindig egyoldali

B: Mas autoimmun betegség soha
nem tarsul hozza.

C: Az EOP-tél nem lehet elkiiléniteni.

D: Jél és gyorsan reagal szteroid-
kezelésre.

9. Mely éllitasok igazak a ko-
vetkezok kozul?

A: A lymphoma az orbita legrit-
kabb tumoros betegsége.
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B: A lymphoma az orbita leg- D: Jelentkezhet gyulladdsos tiine- A: Minden IOI gyan esetében.

gyakoribb tumoros betegsé- tekkel. B: IOI és lymphoma elkiilonitésé-
ge. re.

C: Soha nem jelentkezik gyulla- 10.Biopsziat mikor vegzink? C. Szteroidrefrakter esetekben.
désos tiinetekkel. Tobb helyes valasz van. D: IO recidiva esetében.
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Duralis arteriovenosus fisztula
kdvetkeztében kialakult exophthalmus

STEKLER VIRAG DR., KALDI ILDKO DR., SoHAJDA ZOLTAN DR.

Debreceni Egyetem, Klinikai Kézpont, Egynapos Szemeészeti Kozpont, Debrecen
(Kozpontvezetd: Dn Sohajda Zoltan egyetemi docens)

kialakulo patologias dsszekottetések az artérias és venas halozat kdzott. Sok esetben nem specifikus tu-
neteket okozhatnak, ezzel késleltetve a diagnozis felallitasat. Az altalunk ismertetett 78 éves nébetegink
esetén chemosis és exophthalmus volt 1athato. A diagnozis felallitasahoz a digitalis szubtrakcios angiografia
a gold standard, amely soran esetinkben a bal oldali sinus cavernosus duralis arteriovenosus fisztulaja iga-
zolédott (Borden Il, Cognard lla). Az els6ként valasztandd terapia, esetiinkben is, az endovascularis interven-
cid6. Amennyiben ez nem kivitelezhetd, mikrosebészeti beavatkozasra vagy stereotacticus radioterapiara
van lehet6ség. A mikrospiral embolizaciot kdvetd szemeszeti vizsgalat soran beteginknél teljes remissziot
tapasztaltunk.

Dural arteriovenous fistula presents exophthalmos

A dural arteriovenous fistula is characterised by abnormal communication between the arteries supply-
ing the dura and the cerebral venous sinus. Dural arteriovenous fistulas are rare and may cause delay
in diagnosis because of their non-specific symptoms and complications. Here, we report a 78-year-old
female who presented chemosis and exophthalmos. Digital subtraction angiography is the gold standard
method for diagnosing a dural arteriovenous fistula. In our case, digital subtraction angiography showed a
Cognard Type ll/Borden Type Il left cavernous sinus dural arteriovenous fistula. Treatment modalities in-
clude conservative management, endovascular intervention, microsurgery, and stereotactic radiosurgery.
Following endovascular intervention, our patient had dramatic improvement in visual acuity, chemosis, and
exophthalmos.

KuLcssza exophthalmus, duralis arteriovenosus fisztula, endovascularis intervencit

KEYwWORDSE exophthalmaos, dural arteriovenous fistula, endovascular intervention

Bevezetés

A fisztula egy artéria és egy véna
kozotti kozvetlen patologids Gssze-
kottetés. A duralis arteriovenosus
fisztuldk (DAVF) a dura mater ré-
gidjdban kialakul6 patolégids son-
tok, amelyek az arteria vertebralis,
az arteria carotis interna és externa
dgainak kozvetlen 6sszekottetései a
vénas sinusokkal (15, 17). A duralis
arteriovenosus fisztuldk a cerebro-
vascularis malforméciék 10-15%-4t
alkotjék (10). Barmilyen életkorban

el6fordulhatnak, de leggyakrabban
40 és 60 év kozott kertilnek diag-
nosztizalasra (8, 14). Lokaliz4ci6ju-
kat tekintve gyakrabban supraten-
torialisak, mint infratentorialisak.
Ha a sinus cavernosusra lokaliza-
l6dik, carotideo-cavernosus fisztu-
larél beszélink (8, 11). A legtobb
DAVF esetében nincs egyértelmd
kivalté tényezd, sokszor azonban
duralis sinustrombdzis, trauma, in-
fekcié vagy kordbbi craniotomia all
a héttérben. Tunetek kozott szere-
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pelhet fejfdjas, hanyinger, hanyas,
gyengeség, tinnitus, intracranialis
hipertenzié, intracranialis vérzés,
dementia, exophthalmus, chemosis,
latasvesztés, glaukéma és papilla-
6déma (8, 12, 14). Lehetnek telje-
sen tlinetmentesek, amelyeket maés
okbdl indikalt képalkotd vizsgalat
sordn fedeznek fel (16). Képalkotd
vizsgalatok, amelyek a DAVF-t de-
tektaljdk: CT-angiografia (CTA),
MR-angiografia (MRA) és digita-
lis szubtrakciés angiografia (DSA).



Annak ellenére, hogy CTA- és
MRA-felvételeken lathatunk olyan
eltéréseket, amelyek egyértelmd-
en utalhatnak DAVF jelenlétére, a
DSA-vizsgélat a gold standard a di-
agnézis felallitdsdhoz és a kezelési
terv elkészitéséhez (3, 9). Szdmos
stadiumbeosztéds kertlt publikalas-
ra annak érdekében, hogy megjésol-
ja a 1ézi6 agresszivitasat, ezek kozil
a Borden- (2) és a Cognard- (5, 6)
klasszifikéciét fontos kiemelntnk
(7) (1. tablazat).

A kezelés felallitasakor figyelembe
kell venni a fisztula anatémiai tu-
lajdonsagai mellett a beteg tlneteit,
altalanos allapotat és a beavatkozas
lehetséges szovédményeit. Aszimp-
tomatikus, alacsony stadiumbeosz-
tasa elvaltozasok esetében konzer-
vativ terdpia, szoros monitorozas
javasolt. Amennyiben beavatkozas
sziikséges, az alabbi lehet8ségek j6-
hetnek széba: endovascularis inter-
vencié, mikrosebészeti beavatkozas
vagy stereotacticus radioterdpia (9,
17). Mindhdrom beavatkoz&s f& cél-
ja a fisztula teljes levalasztasa a vé-
nas rendszerrdél. Az endovascularis
emboliz4ci6 az elsGként vélasztan-
dé eljards (13), amely elvégezhetd
transarteridlisan vagy transveno-
susan, célja az arteriovenosus sont
teljes eliminéciéja. Abban az eset-
ben, ha ez az intervencié sikerte-
len vagy nem kivitelezhets, mté-
ti Gton torténd diszkonnekcié jon
széba. Amennyiben egyik eljaras
sem kivitelezhetd, a vdlasztando te-
répia a stereotacticus sugarkezelés.
Ez utébbi kevésbé invaziv eljiras,
hatdsa viszont hosszabb id6 alatt
alakul ki, akdr hénapokba is telhet,
mikozben a beteg a cerebralis vérzés
rizikéjanak van kitéve (4).

Esetbemutatas

Egy 78 éves nébetegiink esetét is-
mertetjik, akinek é4ltalanos anam-
nézisébsl hiperténia, iszkémids
szivbetegség, illetve bal oldali em-
[6tumor miatt onkolégiai gondozas
szerepel. Szemészeti anamnézis:
jobb szemén 2016-ban sziirkehd-
lyog-mtét tortént.

Stirg6sségi ambulancidnkon jelent-

1. tablazat: Borden- és Cognard-klasszifikacio (4)

Borden-klasszifikacio
I. DVS/MV anterograd aramlas

Cognard-klasszifikacio
I. BVS/MV anterograd aramlas

lla DVS/MV retrograd aramlas

Il. BVS/MV anterograd aram-
las és RLVD

Ib DVS/MV anterograd aramlas és RLVD

lla+b DVS/MV retrograd aramlas és RLVD

. RLVD

lll. RLVD ectasia nélkul

V. BRLVD és ectasia
V. RLVD (spinalis)

Roviditések: DVS: duralis vénas sinus; MV: meningealis véna; BLVD: retrograd lep-

tomeningealis vénas drén

kezett bal szemén egy hete fenn-
all6 gyulladasos panaszokkal. Az
elvégzett vizsgalatok alapjan a jobb
szem latasélessége +0,5 D sph 1,0,
a bal szemé +0,5 D sph 0,5 volt.
A réslampas vizsgélat sordn a con-
junctiva mindkét oldalon békésnek
bizonyult, a bal szemen a lencsében
difftz hatsékérgi homadly volt lat-
haté, amely magyarazhatta a csok-
kent latoélességet. Az intraocularis
nyomds applandciés tonométerrel
16,0/18,0 Hgmm volt. Jobb oldalon
II. stddiumt makulalyukat, mig bal
oldalon reflexdids makulat, egye-
bekben kordnak megfeleld fundust
vizsgaltunk. Antibiotikum és szte-
riod lokélis terdpia indult. Harom
nap elteltével ismét ambulancidn-
kon jelentkezett, mivel panaszai
fokozédtak. Az elvégzett vizsgalat
sordn a korrigélt latasélessége mind-
két szemén megegyezett az el6z8
vizsgalat sordn kapott értékekkel.
Réslampas vizsgélattal azt tapasz-
taltuk, hogy a bal szem kétéhartyaé-
ja vérbévé és chemoticussa valt. A
szemmozgasok vizsgdlata sordn a
bal szem felfelé és jobbra tekintés-
kor elmaradt, amely irdnyokba a pa-
ciens kett8sképet is jelzett.

A bal szem exophthalmusat ekkor
észleltiik els6ként. Hertel: 14/18
mm/100 mm (1. és 2. dbra).

A szemészeti ambulancidnkrdl a
Stirg6sségi  Betegellaté Osztélyra
irdnyitottuk siirgés orbita CT-vizs-
galat kérésével, mivel sinus caverno-
sus trombdzis lehet&sége mertilt fel.
A laboratériumi vizsgélat sordn kor-
rekcidt igényl§ eltérés nem volt. Az
elvégzett slirgés nativ és posztkont-
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rasztos agykoponya CT-vizsgalat
alapjdn sinustrombdzis nem iga-
zolédott. A neurolégiai konzilium
utdn a beteget obszervaci6 céljabdl
a Neurolégiai Osztalyra helyezték.
Itt koponya és orbita MR-vizsgalat
tortént. A kapott kép felvetette a
pseudotumor lehet&ségét, de teljes
biztonsaggal egyéb gyulladasos fo-
lyamat lehet6ségét sem lehetett ki-
zarni. A vizsgalattal abscessus, defi-
nitiv malignitds és sinustrombozis
sem volt igazolhaté. Laboratériumi
kontrollvizsgalat sordn norméltar-
tomanyban 1évé fehérvérsejtszam
és CRP-érték volt, a Westergre-
en-érték 40 mm/éra. Orbitélis cel-
lulitis gyandja miatt per os antibio-
tikumterdpia, illetve nem specifikus
orbitalis inflammadcié (NSOI) és or-
bitdlis pseudotumor gyantja miatt
intravénds kortikoszteroid terdpia
indult (80 mg/die Solu-Medrol iv.
injekcio).

Szemészeti konzilium sordn a bal
szem latéélessége 0,4-re csokkent,
iveg nem javitott stitusza vélto-
zatlan volt. Ekkor a beteget a Sze-
mészeti Osztalyunkra Aatvettik.
Stirg6s nativ és posztkontrasztos
arckoponya CT-vizsgalat késziilt,
amelyen bal oldali enyhe exoph-
thalmus és a periorbitélis lagyré-
szek enyhe diffdz duzzanata volt
lathat6, definitiv haematoma nem
volt elktilonithetd. Fiil-orr-gégésze-
ti (FOG) konzilium sordn az el-
végzett vizsgalat és az MR-felvétel
alapjan nagy valészintséggel kizar-
haté volt fiil-orr-gégészeti eltérés,
emellett paraneoplasias szindré-
ma lehet8sége meriilt fel. Ezutdn a
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1. abra: Bal oldali exophthalmus

. abra: Bal oldali conjunctiva chemosis

pajzsmirigy-értékekre is kiterjeds
laboratériumi  kontrollvizsgalatot
végeztiink. Korrekciot igényld elté-
rés ezlttal sem volt. Belgydgyasza-
ti konzilium sordn endokrin orbi-
topathia (EOP) nem igazolédott, a
vizsgalat alapjan lokalis gyulladas
vagy pseudotumor volt valészinG-
sithetd.

Az osztdlyunkon eltoltdtt 7 nap
alatt bal szemén l4tédsa 0,04-ra rom-
lott, Giveg nem javitott, applanécids
tonométerre] mért szemnyomadsa
bal oldalon megemelkedett (26,0
Hgmm), ezért szemnyomdscsok-
kentd szemcseppet inditottunk. Az
osztélyunkra kertlését koévets 5.
napon bal szemén ultrahangvizsga-
lat sordn chorioidea ablatiot detek-
taltunk (3. abra).

Mivel felmertilt a carotideo-caver-
nosus fisztula lehet8sége, stirg6s
DSA-vizsgélatot kértiink (4. és 5.
abra), amely alapjan a bal oldali si-
nus cavernosus duralis arterioven-
osus fisztuldja igazolédott (Borden
11, Cognard Ila).

Betegiinket telefonos konzultaciét

kévetéen azonnal az Idegsebészeti
Klinikdra utaltuk. Az &thelyezést
kovets napon a fisztula mikrospi-
rdl emboliz4cibja tortént. Novum
neurolégiai tiinet nem jelentkezett.
A beavatkozas utan a beteg szemti-
netei szubjektive csokkentek. Osz-
talyos bent fekvése alatt elesett, fe-

jét betitotte. Kontroll koponya CT
traumds elvaltozdst nem igazolt.
Tekintettel j6 dltaldnos allapotara, a
beteg otthondba tavozhatott. Kont-
roll katéter angiografids vizsgalatot
6 hénappal késébbi idépontra ren-
deltek el.

A beavatkozast koveté 2 hoénap
mulva szemészeti kontrollvizsga-
lat tortént. A beteg panaszmentes,
az elvégzett vizsgalat alapjan bal
szemén a latéélesség 0,8 volt. Az
intraocularis nyomésa applandci-
6s tonométerrel 16,0/15,0 Hgmm,
szemmozgasai szabadok, kett&ské-
pet nem jelzett. Exophthalmusa je-
lent8s mértékben csokkent, Hertel:
14/16 mm/100 mm. A fundus vizs-
galata sordn a retina korben fekiidt,
a korabbi chorioidea ablatio teljesen
megszint. Mivel szemnyomadsa tar-
tésan normaltartomdanyba kertlt,
illetve a magas szemnyomadst ki-
valté tényezd megszlint, a szem-

nyomadscsOkkent6 szemcseppeket
elhagytuk.
Megbeszélés

DAVF-k olyan cerebrovascularis
malformaécidk, amelyek nem spe-
cifikus tiineteket okozhatnak, ez-
zel késleltetve a diagnézis felallita-
sat. Az esetek donté tobbségében
ipsilateralis tlineteket okozhatnak,
de elvétve taldlkozhatunk az iro-
dalomban kontralaterdlis tiinetek-

3. abra: Ultrahang B keéepen a bal szemen

chorioidea ablatio




Dural arteriovenous fistula presents exophthalmaes

4. abra: Digitalis subtractios angio-
grafia kepen bal oldali sinus caverno-
sus duralis arteriovenosus fisztulaja

(Borden Il., Cognard lla) lathato oldal-

iranyu felvéetelen

8l beszdmold esetekkel is (1, 14).
Szemészeti tlnetek kozil Robert
és munkatdrsai donté tobbségében
papillaris 6démaérdél szamoltak be
(69,2%), ezt kovette a chemosis
(61,5%), a latdsvesztés (38,5%),
az exophthalmus (38,5%) és az
ocularis hipertenzié (7,7%) (12).
Esetlinkben a chemosis, exoph-
thalmus és latascsokkenés mellett
megemelkedett intraocularis szem-
nyomads és chorioidea ablatio is je-
lentkezett.

Annak ellenére, hogy a DAVF &l-
taldban idésebb korban kertl fel-
ismerésre, az irodalomban taldl-
kozhatunk korai gyermekkorban
diagnosztizalt esetekkel is: egy 26
napos és egy 22 hénapos baba ese-
tét taldltuk az irodalomban (13,
15). Mindkét esetben ipsilateralis
tinetekrdl olvashatunk. Elsé eset-
ben proptosisrdl és tagult scleralis
véndkrél szamoltak be Solarte és
munkatdrsai, masodik esetben pe-
dig exophthalmus és kései motoros
funkcidfejlédés olvashatéd Teranishi
és munkatdrsai cikkében. llyen ese-
tekben nagy valészindséggel con-
genitalis ok allhat a hattérben. Az

el6bb emlitett esetekben szerencsé-
re az emboliz4cié sikeres volt, 3-6
hénapos utékévetéssel a panaszok
megszintek.

A felnéttkori esetek tekintetében is
els6ként valasztand6 eljards az em-
bolizécié. Az irodalom szamos ilyen
esetr8l szamol be. Campbell és mun-
katdrsai (3), Baartman és munkatdrsai
(1), illetve Tellouck és munkatdrsai
(14) é&ltal kozolt esetbemutatdsok-
ban sikeres endovascularis emboli-
z&ciérdl olvashatunk. Robert és mun-
katdrsai altal végzett kutatds sordn
minden beteg endovascularis terdpi-
dban részestlt. 7 esetben 1 beavatko-
zas sikeresnek bizonyult, 4 esetben
2, 2 esetben pedig 3 beavatkozassal
sikertilt elérni a teljes diszkonnek-
ciét. Az embolizacidk Osszességét
tekintve a sikerrdta 52,2%-nak bi-
zonyult. Egy beteg esetében mikro-
sebészeti beavatkozdsra is sziikség
volt a sikertelen embolizaciét ko-
vetSen (12). Feyissa és munkatdrsai
azonban olyan esetrél szdmoltak
be, ahol az els6ként valasztandd
mikrosebészeti beavatkoz4ssal sike-
rult a fisztuldt megszlntetni, ame-
Iyet kovetben a beteg latdélessége,
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5. dbra: DSA képen bal oldali sinus
cavernosus duralis arteriovenosus
fisztulaja figyelhetd meg (a-p felvétel)

proptosisa és chemosisa drdmai ja-
vuldst mutatott (9).

Koévetkeztetés

Betegtinknél elséként észlelt tii-
net a chemosis és az exophthal-
mus volt. Mivel ilyen esetekben
az elséként felmertils lehetSség a
sinus cavernosus trombdzisa, ezért
strgés CT-vizsgdlatot végeztink,
amely ezt a diagnézist nem iga-
zolta. Az ezt kévetSen megjelend
tUnetek, a megemelkedett intrao-
cularis nyomads, latascsokkenés és
choroidea ablatio tovabbi vizsga-
latokat indikélt. Mivel az exoph-
thalmussal jaré koérképek korében
a DAVEF el6forduldsa rendkiviil
ritka, az irodalomban is csak el-
vétve jelentkeztek. Az elmult 5 év-
ben minddssze 3 esettanulméanyt
publikéltak. Az utébbi 15 évben
pedig 6sszesen 10 esetrdl szamol-
tak be. Az esetek 20%-a gyermek,
50%-a 50 és 70 év kozotti, a fenn-
maradé 30% pedig 70 év folotti.
Az irodalmi esetek 80%-a szdmol
be maradvanytiinetek nélkili uté-
kovetésrél. Mindossze egy esetnél



olvashatunk szemfenéki eltérésrdl,
exudativ retinalevaldsrél, amely a
kezelést kovetSen teljes mértékben
gyégyult. A mi esetlinkben is tel-
jes gydgyuldsrdl szamolhatunk be.
Ezen diagnozis felallitasa és kezelé-
se fontos kooperaciét igényel a sze-
mész, ideggydgydsz, radiolégus és

IRODALC

idegsebész kozott. Amint esetiink
is mutatja, amennyiben a diagné-
zis idejében felismerésre keriil, az
eredmények kedvezgek.

Nyilatkozat

A szerzdk kijelentik, hogy az esetis-
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mertetés megirdsdval kapcsolatban
nem dll fenn veliik szemben pénziigyi
vagy egyéb lényeges Osszeiitkozés,
dsszeférhetetlenségi ok, amely befo-
lydsolhatja a kézleményben bemu-
tatott eredményeket, az abbdl levont
kovetkeztetéseket vagy azok értelme-
zését.
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Polypoidealis chorioidealis
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Ceélkitilizés: Az alabbiakban egy olyan esetet mutatunk be, amely soran egy polypoidealis chorioidealis vas-
culopathiaval (PCV) kezelt beteg vizsgalata soran kézponti idegrendszeri elvaltozast talaltunk.
Esetbemutatas: A 439 éves férfi beteget jobb szemen észlelt subretinalis vérzés miatt iranyitottak kli-
nikankra. Intravitreélis afliberceptkezelésben részesitettik, majd késébb Uvegtesti vérzése alakult ki. A
vitrectomia elvégzése utan szemfenéki érfestéses vizsgalatok alapjan peripapillarisan jobb oldalon a maku-
la centrumat is érintd, bal oldalon peripapillarisan elhelyezked® polypoidealis chorioidealis vasculopathiara
jellegzetes mintazatot talaltunk. A beteg jobb szemének fényérzés nélkilisegét a szemfenéki kép alapjan
nem tudtuk magyarazni. Kiegészité vizsgalatként koponya MRI-angiografias vizsgalat is készult, amely so-
rén a hipofizis terdletén terime igazoldédott, amely a chiasma opticumot is komprimalta, a bal szemen is
mar szektoridlis latotérkiesést okozott. Az elvaltozas idegsebészeti mitétet igényelt. A szdvettani ered-
meény Rathke-tasak-cisztat igazolt.

Kovetkeztetések: A két betegség kozott valdszinl nincs kapcsolat, de a koponya képalkoto vizsgalatanak
elvégzése nélkil nem derult volna ki a kézponti idegrendszeri terime, igy a beteg esetében id6ben megtor-
ténhetett az idegsebészeti mitét.

A central nervous system tumour was discovered in association with polypoidal choroidal vascu-
lopathy (Case report)

Introduction: In the following, we present a case in which a central nervous system tumour was found
during the examination of a patient treated for polypoidal choroidal vasculopathy (PCV).

Case report: The 48-year-old male patient was referred to our clinic due to subretinal bleeding in his right
eye. He underwent intravitreal aflibercept treatment, and later vitreous haemorrhage was found. After
vitrectomy, characteristic patterns of polypoidal choroidal vasculopathy were found involving the macular
centre on the right side and peripapillary region on the left side based on fundus fluorescein angiography
examination. However, the patient’s loss of light perception in the right eye could not be explained based on
the fundus image alone. As an additional examination, cranial MRI angiography was performed, revealing a
tumour in the area of the pituitary gland, which compressed the optic chiasm and caused sectoral visual
field loss in the left eye as well. The condition required neurosurgical intervention. Histopathological results
confirmed Rathke’s cleft cyst.

Conclusion: According to our current scientific knowledge, we do not know if there is a connection be-
tween the two conditions, but without performing cranial imaging, the central nervous system tumour
would not have been discovered, allowing neurosurgical treatment in the patient’s case in time.

polypoidealis chorioidealis vasculopathia, Rathke-tasak-ciszta, koponya MRI
polypoidal choroidal vasculopathy, Rathke’s cleft cyst, cranial MRI

Kézirat beérkezése: 2024. 09. 0S. Koézlésre elfogadva: 2024. 10. 21.
I" . ~\\
'\182,;

~_ -



A central nervous system tumour was discovered in association

with polypoidal choroidal vasculopathy

Bevezetés

A polypoidealis chorioidealis vascu-
lopathia (PCV) egy olyan chorioide-
at érint6 koérkép, amelyre jellemzé a
chorioidea ereinek abnormalis poly-
poid morfolégidji tdgulata, amely
gyakran serosanguinosus pigment-
epithelium-levédlasokkal (PED) tér-
sul (1).

Magyarorszdgon ritkdn taldlko-
zunk ezzel a betegséggel, és az alab-
biakban egy olyan esetet mutatunk
be, ahol egy PCV-vel diagnosztizalt
beteget kezelttink, és a kérképhez
nem ill6 tarstiinetek kivizsgdldsa
sordn a latéideg kompresszidjat is
okozé, stirg6s mtéti ellatast igény-
16, kozponti idegrendszeri elvalto-
zast talaltunk.

Esetismertetés

A 49 éves férfi beteg 6 hénapja tartd
panaszokkal érkezett, a jobb szemé-
vel latott foltot a latétere kozepén,
amelyet mads intézményben obszer-
valtak. Pupillatagitdsos vizsgélata
sordn a jobb makulatdjon és a ma-
kula alatt subretinalis vérzést talal-
tunk, amelyet makula OCT-vizsgé-
lattal is megerGsitettiink (1. abra).
Legjobb korrigalt latéélessége a jobb
szemen 1,5 méterrdl ujjolvasés volt,
a bal szemen 1,0. Anamnézisébdl
kiemelendd, hogy 4 évvel a megje-
lenése eldtt pericarditissel kezelték,
amelynek hatterében virusos fer-
t6zést feltételeztek, ezért szerold-
giai és immunoldgiai vizsgélatokat
végeztiink, amelyek alapjan aktiv
fert6zésre utald eltérést, illetve an-
titest-pozitivitdst nem taldltunk.
Ezt kovetSen 5 alkalommal kapott
intravitredlis aflibercept injekciot,
amelynek hatdsdra 0,1-re javult a
latéélessége a jobb szemen. 4 ho-
nappal késébb friss latasromlast
észlelt ugyanezen a szemén, ekkor
ivegtesti vérzést diagnosztizaltunk
az érintett szemen, amely 3 hénap
obszervacié utdn sem szivodott fel,
igy el6jegyeztiik Pars Plana Vitrec-
tomia mutétre. Latéélessége a jobb
szemén a m{tét elStt mar fényérzés
nélkuli volt. A mitét sordn az Uveg-
testi vérzést eltavolitottuk, a szem-
fenéken a makula alatt szerviilt heg,

1. dbra: A beteg megjelenésekor készult OCT-fel-
vetel: a makulatajon subretinalis verzes, a retina
allomanyaban cisztoid Urok

2. abra: A bal szemrél keszult OCT-felvetelen
lathato friss subretinalis verzes nagy pigment
epithellevalassal
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3. dbra: Fundusfotd a bal oldali subretinalis vér-
zesrol




4. abra: Késoi ICGA-felvetel a bal
szemrdl a vérzes terllete hipofluo-
reszcens, mellette a vérzésforras
hiperfluoreszcens léeziokéent abrazo-

lodik

kortlotte subretinalis vérzés valt 1a-
hatéva. Az tivegtesti teret BSS-sel
toltottiik fel. A posztoperativ vizs-
galatok sordn a jobb szemen tiszta
torékozegeket lattunk, a szemfenék
vizsgalhaté volt, a szemfenéki kép
megegyezett a mltét sordn észlelt
statusszal. A latéélesség az operdlt
szemen tovabbra is fényérzés nélku-
li volt, amelyet a fenti statusz nem
magyardzott. Osztdlyos bennfek-
vése sordn a bal szemén friss sub-
retinalis vérzést taldltunk, amely
panaszt nem okozott, latéélessége
a bal szemen tovébbra is 1,0 volt
(2., 3. abra). A visszatérs szemfe-
néki vérzések eredetének felderité-
sére a posztoperativ szakban labo-
ratériumi vizsgalatokat végeztiink
és hematoldgiai konzilium tértént,
amely sordn a vérzés hétterében
véralvadési zavart, szisztémds be-
tegséget kizdrtak. Ezt kovetGen
ICGA- és FLAG-vizsgalat tortént:
az ICGA-felvételeken a chorioide-
dban polypusokat, aneurizmakat
lattunk, a FLAG-vizsgalattal a pig-
mentepithel-réteg zavarait észlel-
tuk, amely korabbi vérzésre utalhat.
A felvételek a polypoidealis cho-
rioidealis vasculopathidra jellemz&
mintdzatot mutattak. A bal szem
intravitredlis  afliberceptkezelését
megkezdtik. Kozponti idegrend-
szeri érintettség kizdrdsdra kopo-
nya MR-angiografids vizsgélatra
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5. abra: Korai FLAG-felvetel a bal
szemrdél a verzes terulete hipofluo-
reszcens, hiperfluoreszencia a pig-
mentepithel-réteg zavaranak megfe-

lel®d teruleteken

kildtiik a beteget. A vizsgélat sordn
a selldban egy 15Xx16X16 mm-es,
korulirt 16ziét irtak le, friss és ré-
gebbi bevérzésekkel, amelyet a kép
alapjan a hipofizis tertiletén Rath-
ke-tasak-cisztanak, vagy makro-
adenomadnak véleményeztek (6., 7.
abra). A 1ézi6 a chiasma opticumot
diszlokalta és sztkitette. Latétér-
vizsgalattal a bal szemen tempora-
lis felsé kvadrans kiesést talaltunk
(8. 4bra).

Folytattuk a bal szem intravitreélis
afliberceptkezelését, a jobb szem to-
vabbra is fényérzés nélkuli maradt.

Abeteget stirgGsséggel idegsebészet-
re és endokrinolégidra irdnyitottuk.
Az endokrinolégiai laborvizsgala-
tok sordn a GH-, az FSH-, az LH-,
illetve a kortizolszintje is a hatarér-
ték alatt volt, per os kortizolterapidt
inditottak. Az idegsebészeti vizsga-
lat sordn az elvéltozas eltavolitasat
javasoltdk. A mdtét sordn a terimét
egészben eltavolitotték, a szovetta-
ni eredmény Rathke-tasak-cisztat
igazolt. A miftétet kovetd szemé-
szeti vizsgalat sordn a jobb szemen
fényérzés nem volt, a bal szemen
1,0 maradt a latéélesség.

6. dabra: Koponya-MRIl-angiografia, keresztmetsze-

ti felvétel
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7. abra: A koponya MRI-angiografias felvetelen a
terime atmeérdi millimeéterben (A: 15,2 mm,

B: 16,2 mm)

8. abra: A bal szem |&-
totere, fels® tempora-
lis kvadrans kiesessel

Megbeszélés

A polypoidealis chorioidealis vas-
culopathia (PCV) klinikailag sok
hasonlésdgot mutat a nedves tipu-
st id&skori makuladegeneraciéval
(AMD), igy kezdetben az okkult,
I-es tfpust neovaszkularizacié egy
specidlis formdjanak tekintették.
A kutatédsok és képalkoté vizsgala-
tok sordn azonban kidertlt, hogy
a két betegségnek eltér6 a pato-
mechanizmusa. A PCV-t jelenleg a
pachychorioidedlis kérképek kozé
soroljak (6). A rizikéfaktorok kozé
sorolhaté az 4zsiai rassz, a magas
vérnyomds, a hyperlipidaemia, a
fokozott vérviszkozitdssal jaréd kér-

képek, a thrombocytopenia, egyes
tanulmanyok szerint a gyulladasos
markereknek, az emelkedett ka-
tekolaminszinteknek és bizonyos
mutéciéknak is szerepik lehet a
kialakuldsdban (3). A szemfenéki
vizsgalat sordn narancssirga vagy
piros szabdlytalan alakd subreti-
nalis 1ézidkat lathatunk, amelyek
ismétl6dé vérzésekkel és exszuda-
tiv levalasokkal tarsulhatnak a re-
tina és a retinapigment-epithelium
(RPE) rétegében. Egyes esetekben a
betegség livegtesti vérzéssel is tar-
sulhat. A diagnosztikdban fontos
szerepe van az optikai koherencia
tomogréfidnak (OCT), a fluoresz-
cein-angiografidnak (FLAG), és
killonésen az indocianin-zéld an-
giografianak (ICGA). OCT-vizsga-
lattal lathatjuk a pigmentepitheli-
um levaldsat, a kérképre jellegzetes
un. ,dupla réteg jel™-et, amely erek
jelenlétére utal a Bruch-membrdn
és a pigmentepithelium kozétt, a
megvastagodott chorioidedt, illetve
a retina szerkezetének kovetkezmé-
nyes kdrosodasat (8). FLAG-vizsgé-
lattal hiperfluoreszenciat lathatunk
a lézidknak megfelelGen, illetve
szivargds jelenléte vagy hidnya se-
githet a betegség aktivitdsdnak
megitélésében. Az ICGA-vizsgélat
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sordn a polypoid 1ézidk hiperfluo-
reszcensek, a kornyezetiik pedig hi-
pofluoreszcens a korai felvételeken.
Mivel ezzel a vizsgélattal lathatjuk
kozvetlentl a chorioidea ereit, igy
kiemelend6 mind a diagnosztika-
ban, mind a kezelés kovetésében. A
klinikumban jelenleg hasznalatos
kezelések az anti-VEGF-injekcid, a
fotodindmiés terdpia (PDT), illetve
a kett6 kombindacidja is lehetséges,
és az olyan eseteknél, ahol nincs
fovedlis érintettség, fokalis argon-
lézerrel kiegészithetd a kezelés (4).
Az anti-VEGF-injekciék hatédsara
csokkenthetd a PED-ek mérete, a
retinalis 6déma, a retina vastagsa-
ga, tovabba csokken a vérzéses szo-
védmények eléforduldsa. A PDT
sordn verteporfin festéket injektal-
nak intravéndsan, amely fotoszen-
zitizaléként mukodik és felhalmo-
zbdik a kéros chorioidea érrendszer
endothelsejtjeiben. A diédalézer fo-
totrombdzist okoz ezekben a kéros
erekben, aminek eredményeként
azok elzdrédnak (10). A jelenleg
elfogadott legoptimalisabb keze-
lési protokoll szerint amennyiben
felmertl a PCV gyandja, Ggy meg
kell kezdeni az anti-VEGF-injekci-
6s kezelést. Ha a kezelés hatdsara
javul a klinikai kép, akkor az an-
ti-VEGEF-kezelést monoterdpidban
kell folytatni. Ha nem latunk javu-
last, akkor ismételt ICGA-vizsgalat
javasolt, amely alapjan a polypusok
tertiletén célzottan egészithet ki
az injekciés kezelés a PDT-vel (2).
A PDT-kezelés jelenleg Magyar-
orszdgon nem elérhetd, igy a diag-
nosztizalt eseteket anti-VEGF-in-
jekcids kezelésekkel tudjuk csak
hazdnkban gydgyitani. A fentiek-
ben bemutatott férfi beteg esete
tobb szempontbdl is tanulsdgos.
Els6 vizsgélata soran felmertlhet a
klinikusban a nedves AMD lehet6-
sége, &m a makula OCT-felvételen
a subretinalis vérzésen kiviil mds,
AMD-re jellemz§ eltérést nem lat-
tunk, illetve a beteg életkora sem
az AMD-re jellemz6 korcsoportban
van. Subretinalis vérzést okozhat
még az AMD-n kivil a diabéte-
szes retinopathia, hipertenziv reti-
nopathia, fejet érint§ trauma, rit-
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kébban anémiat okozé betegségek,
szisztémads autoimmun betegségek,
vérképz6 rendszeri betegségek (9).
Mivel a beteg esetében a fenti be-
tegségeket kizdrtuk, igy mertlt fel
a PCV diagnézisa, amelyet ICGA-
és FLAG-vizsgalat is igazolt. A be-
teg anamnézisében a lezajlott vird-
lis pericarditis és kezelt hiperténia
szerepelt csupan, és a jobb szem
fényérzés nélkuli allapota, amely a
vitrectomia hatdsdra sem mutatott
javuldst és szemészeti el6zményei
alapjdn nem tudtuk magyardzni,
ezért Ggy dontoéttink, hogy kopo-
nya MR-angiografids vizsgalatot
végziink, kozponti idegrendszeri
folyamatok kizardsa céljabdl. A hi-
pofizis daganatok az Osszes intra-
cranialis daganat 10-15%-4t teszik
ki, a feln6ttkori agydanatok koziil
a harmadik leggyakoribbak. Ezek
a lézidk az esetek tobbségében j6-
indulatd, hormondlisan aktiv vagy
inaktiv adenomak, ritkdbban rossz-
indulatt elvéltozasok, és kilén cso-
portot képeznek az embriondlis
eredeti Rathke-tasak-cisztdk (7).
A Rathke-tasak-cisztdk jéindula-
tl, a Rathke-tasak maradvanyaibdl
szarmazo, selldris és/vagy supra-
sellaris elvaltozasok. Eléfordulasuk
barmely életkorban lehetséges, de
leggyakrabban a 4. és a 6. évtized
kozott fedezik fel. Ennek az le-
het az oka, hogy lassan noveked-
nek, és ezért késébbi életkorban
okoznak klinikai tiineteket (11).

A Rathke-tasak-ciszta gyakorlati-
lag a Rathke-tasak koéros fejl6dés-
tani maradvanya, amely nem zaré-
dik be, ahogyan normailis esetben
a magzati fejl6dés korai szakasza-
ban kellene. Ennek eredményeként
a cisztak altaldban a hipofizisben
vagy éppen a Rathke-tasak norma-
lis migraciés Gtvonaldn barhol meg-
taldlhaték. A Rathke-tasak-cisztdk
lehetnek tiinetmentesek, okozhat-
nak kompressziés tineteket, példa-
ul latéélesség csokkenést, diplépiat,
latotérdefektusokat,  bitemporélis
hemianopsiat, fejfajast, ritkdn kré-
nikus gyulladast vagy fert6zést is
(9). Betegtinknél a fent emlitett ti-
netek kozil a lat6élesség csokkené-
sét, illetve a latétérdefektust tudjuk
a teriméhez tarsitani. Hormonaélis
rendszerrel Osszefliggé tlneteket
nem emlitett, bar a beteg sapadt,
sima bdére, és csokkent szérnove-
kedése endokrin beteg gyantjat
keltette benntink. Esettinkben, egy
id6ben két kérkép okozott [atdsrom-
last, amely a koponya MRI-vizsga-
lat utan valt egyértelmavé. A felfe-
dezett Rathke-tasak-ciszta, amely
komprimalta a chiasma opticumot,
megmagyardzza a bal szem lat6-
térdeketusat, illetve a jobb szem la-
tésvesztését is. Beteglinknél nem a
kompressziés tlinetek dominaltak,
igy ez csak kés6bb kertlt felfede-
zésre, illetve az Gvegtesti vérzés is
elfedte a kompresszié okozta latés-
romlést.
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Kovetkeztetés

A PCV diagnosztizélasa nagy ko-
riiltekintést igényel, ugyanis ritkdn
fordul el hazdnkban, és fontos sze-
repe van a differencidldiagnosztiké-
nak. Egyrészt ki kell zarni az egyéb
koérképeket, amelyek subretinalis
vérzést okozhatnak, illetve el kell
kiloniteni a centralis serosus cho-
rioretinopathiatél (CSCR), amely
szintén a pachychorioidealis kérké-
pek kozé tartozik, és az el6fordulé-
sa is sokkal gyakoribb a PCV-nél (3).
A Rathke-tasak-ciszta és a PCV ko-
z6tt valészind nincs kapcesolat, de a
PVC-hez térsult féloldali fényérzés
nélkili szem ellenoldali temporalis
latétér kvadrans anopidval koponya
képalkoté vizsgalat elvégzését tette
sziikségessé, amely nélkiil nem de-
riilt volna ki a kozponti idegrend-
szeri terime, igy a beteg esetében
idében megtorténhetett az idegse-
bészeti kezelés is, amely remélhe-
t6leg megallitja a tovabbi latdsrom-
last.

Nyilatkozat

A szerzdk kijelentik, hogy az esetismer-
tetés megirdsdval kapcsolatban nem
all fenn velijk szemben pénziigyi vagy
egyél lényeges Osszeiitkozés, Osszefér-
hetetlenségi ok, amely befolydsolhatja
a kozleményben bemutatott eredménye-
ket, az abbol levont kovetkeztetéseket
vagy azok értelmezését.
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Kétoldali hallas- és latasromlas esete

Farkas ALEXANDRA DR., KrANITzZ KINGA DR., Nacy ZOLTAN ZSOLT DR.,
GEHL ZSUzsSANNA DR.

Semmelweis Egyetem, Szemészeti Klinika, Budapest
(lgazgatd: Prof Dr Nagy Zoltan Zsolt egyetemi tanar)

Ceélkittizés: Két ritka, elséként szemészek altal leirt korkép ismertetése egyazon eset bemutatasaval.
Esetismertetés: 33 éves nébetegiinket kétoldali, visszatérd uveitisek miatt utaltak intézettnkbe. Egy év
leforgasa alatt a beteg mindkét szemén szamos gyulladasos epizad jelentkezett; ellilsé uveitis, episcleritis,
conjuctivitis, interstitialis keratitis és scleritis formajaban. Altaldnos anamnézisébdl kiemelends, hogy 2
evvel ezel6tt jelentkezé ismeretlen eredetli szédulést és filcsengést kdvetd hallasvesztés miatti cochlearis
implantacit tértént. Szerologiai vizsgalata Bartonella henselae fert6zést igazolt, azonban a megfelel6 anti-
biotikumterapia ellenére is szemészeti gyulladasos epizddjai visszatértek. Egyéb laborvizsgalatai és immun-
szerologigja eltérést nem mutatott. Mindezek alapjan Cogan-szindrémat véleményeztink. Idével a betegnél
tobb szervet érintd érelzarddas tunetei jelentkeztek. Immunolégiai kivizsgélasa soran Takayasu-arteritis
igazolodott.

Megbeszélés: A nagyér vasculitisszel tarsulé Cogan-szindroma ismert irodalmi ritkasag. Betegtnknél az
irodalom altal is javasolt tocilizumab hatékony terapianak mutatkozott.

Bilateral hearing and visual loss (Case report)

Purpose: To report a case of Cogan’s syndrome and Takayasu's arteritis presented on the same patient.
Summary: A 33-year-old woman was referred to our clinic for recurrent, bilateral uveitis. For a year she
had several inflammatory episodes on both eyes in the forms of anterior uveitis, episcleritis, conjunctivitis,
interstitial keratitis, and scleritis. Medical history included vertigo and tinnitus of unknown origin for 2 years
and hearing loss eventually requiring cochlear implants in both ears. Serological tests showed the signs
of Bartonella henselae infection; despite the proper antimicrobial therapy, ocular inflammations have re-
curred, however. All other laboratory tests, including immunoserology, were within the normal limits. \We
made a clinical diagnosis of Cogan’s syndrome. Over time, the patient developed symptoms of vascular
occlusion affecting several organs. Her immunological examination established the diagnosis of Takayasu's
arteritis.

Discussion: Cogan’'s syndrome associated with large vessel vasculitis is a known but rare case in the
literature. In our patient, tocilizumab, already recommended by others, proved to be an effective therapy.

KuLcssza Cogan-szindréma, Takayasu-arteritis

KevywoRDS Cogan’s syndrome, Takayasu's arteritis

Bevezetés

A Cogan-szindroma egy ritka, idio-
patids, multiszisztémas megbetege-
dés. A szindréma a nevét David D.
Cogan amerikai szemészrél kapta,
aki 1945-ben 5 esetet dokumentdlt
a kovetkezé tunetek egyiittes fenn-
allaséval: nem szifiliszes eredetd in-

terstitialis keratitis és az audio-ves-
tibularis rendszer diszfunkcidja
(1). Eddig az irodalomban 6sszesen
mintegy 400 esetet ismertettek,
ezek alapjan barmilyen életkorban
jelentkezhet, de legf6ként fiatal
felnétteket érint 25 év kortli cstcs
incidencidval és mindkét nemet ha-

Kézirat beérkezése: 2024. 10. 24. Kozlésre elfogadva: 2024. 11. 14.
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sonl6 ardnyban (2, 3). Egyes feltéte-
lezések szerint Ludwig van Beethoven
is ebben a kérképben veszthette el
a hallasat (1). A Takayasu-arteri-
tis, mas néven ,pulseless disease”
egy ritka, idiopatids, granulomato-
sus vasculitis, amely a nagyereket
érinti, f6leg az aorta és az aortaiv-



bél ered6 nagy artéridk sztkiiletét,
elzarédasat vagy dilataciéjat okoz-
va (4). A szindréma nevét Mikito
Takayasu, japan szemészrél kapta,
aki elséként, 1908-ban szdmolt be
egy esetérdl, ahol a szemfenéken a
retinaerek malformaciéjat figyelte
meg nem tapinthaté brachialis pul-
zus mellett (5). Prevalencidja 4-15/1
millié (5). Vildgszerte el6fordul, de
f6ként fiatal, dzsiai néket érint, 9:1
né:férfi ardnyban, leggyakrabban
hidsz és negyven év kozott (6, 7).

Esetismertetés

33 éves, kaukdzusi nébeteget két-
oldali, visszatéré uveitises gyulla-
dasok miatt utaltdk klinikdnkra.
Altalénos anamnézisébsl kieme-
lend6 2 évvel kordbban jelentkez,
ismeretlen eredetd, kétoldali fiilza-
gas, egyensulyzavar és progressziv
hallasvesztés miatti kétoldali coch-
learis implantécié. Ennek kapcsdn
végzett teljes kivizsgaldsa sordn a
csalddi anamnézisben szerepld scle-
rosis multiplex, tovdbba acusticus
neurinoma, thyreotoxicosis és Me-
nier-betegség lehet8ségét kizartak,
illetve immunolégiai kivizsgaldsa
sordn szisztémds autoimmun be-
tegséget nem igazoltak. Klinikan-
kon els6 vizsgalata sordn jobb szem
tavoli latéélesség 1,0, bal szemén
0,25 volt. Réslampés vizsgalata so-
ran bal szemen kevert, conjuctivalis
és ciliaris injekciét, a cornea hatlap-
jan Descemet-red6ket és az eliilsé
csarnok tyndallizaciéjat tapasztal-
tuk a hatsé szegment érintettsége
nélkil, normdl szemnyomds mel-
lett. A beteg altaldnos labor- és im-
munszerolégiai vizsgédlata eltérést
nem mutatott (1. tdblazat), human
leukocitaantigén B27 és B51 irdnyd
vizsgalata is negativnak bizonyult.
Infekt-szerolégiai vizsgélata Bar-
tonella henselae fertézést igazolt (2.
tablazat). Ekkor infektolégussal
valé konzultdcié alapjan sziszté-
mésan doxycyclint kapott a beteg,
illetve lokélisan dexamethason- és
cyclopentolattartalmd  szemcsep-
pet. Kés6bb elvégzett Bartonella
henselae és Bartonella quintana sze-
rolégidban mind az IgG (immun-

1. tablazat: Immunszeroldogiai vizsgalat eredmenye
Antitest (AT)
Antinuklearis

Anticentromer
Anticitoplazmatikus
Anticitoszkeleton

Anti-PCNA (proliferalé sejtmag-antigén)

Antinukleolaris

Lupus antikoagulans

ENA (extrahalhaté nuklearis antigén)
RBNP (ribonukleoprotein)

Anti-Sm (Smith-antigén)

Anti-SSA (Sjorgen-szindrémahoz tarsuld A-antigén)
Anti-SSB (Sjorgen-szindrémahoz tarsulé B-antigén)

Anti-scl-70
Anti-Jo-1

Anti-dsDNS (kett6s szalu dexoziribonukleinsav)

Anti-cardiolipin

cANCA (citoplazmatikus mintazatu antineutrofil

citoplazmatikus antitest)

pANCA (perinuklearis mintazatl antineutrofil

citoplazmatikus antitest)
Anti-B2GP!| (béta-2-glikoprotein)

Eredmény
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ

negativ
negativ

negativ

2. tablazat: Infekcios szerologiai vizsgalat

menye

Kérokozo igM
CMV negativ
HSV1 negativ
HSV2 negativ
EBV pozitiv
Vzv negativ
Toxoplasma gondii negativ
Treponema pallidum negativ
Borelia Burgdorferi negativ
Bartonella henselae pozitiv

Myocbacterium tuberculosis
HIV-1 (Human immundefici-
encia-virus)

HIV-2

globulin G), mind az IgM negativ
lett. A kezelés ellenére a jobb sze-
men a cornea stromalis infiltraciéja
jelent meg (1. abra). A cornea érzé-
kenysége mindkét oldalon csékkent
volt. Diagnosztikus eliilsé csarnoki
punkciét végeztiink HSV (herpes
simplex virus) 1-2, VZV (varicella
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IgG
negativ

Egyéb

pozitiv
negativ
pozitiv  IgA negativ
pozitiv
negativ
"SGR i) hegty
negativ
negativ
Quantiferon negativ
Antigén és antitest
negativ
Antitest negativ

zoster virus), EBV (epstein-barr vi-
rus) és CMV (citomegalovirus) vi-
rusfert6zés iranydba PCR (polime-
raz-lancreakcid) vizsgalattal, amely
teljesen negatfvnak bizonyult. Te-
kintettel az ananmézisre, a klini-
kai képre és laborvizsgalatok ered-
ményére; noninfektiv interstitialis
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1. abra: Jobb szemen insterstitialis keratitis kepe:
erdsen beldvellt conjunctiva, cornea allomanya
centrumot is érintden infilcralt, hatlap harmato-

zott

keratitis és a kétoldali halldsvesz-

tésre, Cogan-szindromdt véleményez-
tink. Lokdlis, illetve sziikség sze-
rint  szisztémdsan  kiegészitett
kezelés ellenére mindkét szemen a
gyulladdsos epizédok visszatértek;
interstitialis keratitis, eltilsé uvei-
tis, scleritis, episcleritis és conjuc-
tivitis forméjdban (2. abra). 1 év
alatt a jobb szemen 8, bal szemen
9 gyulladasos epizédja volt a be-
tegnek. A beteg tavoli visusa ezen
id6 alatt jobb szemén 1,0 és 1 mé-
terrél ujjolvasas kozott, bal szemén
pedig 1,0 és 0,1 kozott véltozott.
A Kkeratitises epizédok sordn a cor-
neahomadlyok mértékét és lokali-
zaciéjat numerikusan a Pentacam
HR-késztlék fényszérodas jelensé-
gen alapulé denzitometrids szoftve-
rével is vizsgéltuk, amely a cornea
homalyossagat négy koncentrikus
zéndban és hirom rétegben elem-
zi, és szlrkeskélds egységekben ér-
tékeli ki 0-100-ig terjedé skélan
(0 = minimum, 100 = maximum
visszaszérddéds). A kapott értéke-
ket az irodalmi normaéladatok-
kal hasonlitottuk dssze (8) (2-3.
abra). A szemészeti panaszokon
tal a betegnek iziileti panaszai is
jelentkeztek, amelynek hatterében
immunolégiai szakrendelésen spon-

dyloarthritist vélelmeztek, ezért a
beteg szisztémds TNFa (tumornek-
rézis-faktor-alfa) gatlé és cicklos-
prinkezelésben részestlt kis dézist
glitkokortikoid szedése mellett. A
folyamatosan progredialé kétoldali,
hats6é subcapsularis katarakta mi-
att mindkét szemen phaco + PCL
impl. mdtét tortént. Idékozben a
betegnek Gjabb panaszai jelentkez-
tek; fejfdjast, gyengeséget, szédu-
lést, jobb labban jards kozben jelent-
kezé klaudikacids fajdalmat, illetve
fokozédé sternocostalis fajdalmat
tapasztalt. Laborvizsgalata emelke-
dett stillyedést és C-reaktiv protein
értéket mutatott. Kismedencei MR
(méagnesesrezonancia) angiografia,
tovabba koponya-, nyaki-, mellkasi-
és hasi CT- (komputertomografia)
angiografia készult, amelyek a bal
arteria carotis communis eredésénél
és az aorta als6 harmaddban 50%
koruli sztkiletet és a jobb oldali
arteria iliaca communis elzaréda-
sat mutattak ki. Mindezek alapjan
aktivitdst mutaté Takayasu-arteri-
tist véleményeztek és a beteg nagy
dézist szteroidkezelést kapott, il-
letve azathioprin és IL-17 (interle-
ukin) gatlé6 secukinumabterdpiét
inditottak. Par héttel a beteg emisz-
szi6jat kovetSen instabil angindk
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miatt végzett koronarogréfia sordn
a bal f6torzs és a jobb korondria si-
Iyos eredés kortili sztkiiletei igazo-
lédtak. Bal f6torzs tagitasa, sztent
behelyezése és IL-6-gatld, tocilizu-
mabterédpia inditasa tortént. A bedl-
litott kezelés mellett a beteg pana-
szai javultak, kontroll angiogréfia
és koronarogréfia progressziét nem
igazolt. A szisztémads és a kétolda-
li lokalis napi 2x1 csepp dexamet-
hason szemcsepp kezelés mellett
szemészeti gyulladdsos epizddjai
is mérséklédtek. A beteg legutolsé
szemészeti kontrollja sordn gyulla-
dasos aktivitast nem tapasztaltunk,
szemnyomdsa normaltartomany-
ban volt, tavoli latéélessége jobb
szemén 0,2, bal szemén 0,8 volt.
A latéélesség csokkenését a cornea
gyulladds utdni homalyai, illetve
egyenetlensége magyardzza (3-4.
abra).

Megbeszélés

A Cogan-szindéma pontos patome-
chanizmusa nem ismert, autoim-
mun eredetl, primer vasculitisnek
tartjak, amely a kis, kozepes és
nagyereket is érintheti (9). 2 klini-
kai formajat kuldnitjik el; tipusos
és atipusos format. Tipusos forma
esetén nem szifiliszes eredet inter-
stitialis keratitis és Meniere-beteg-
séghez hasonlé audio-vestibularis
tiinetek (fiilzGgds, hanyinger, ha-
nydés, forgo jellegli szédulés és hal-
lascsokkenés) egytittes fennalldsa
jellemz8 2 éven belili megjelenés-
sel. Atipusos forma esetén inter-
stitialis keratitis nélkiil vagy mellett
egyéb szemészeti gyulladas (példaul
scleritis, epsicleritis, cisztoid maku-
laddéma, papilladdéma) 4ll fenn, az
audio-vestibularis tiinetek Menie-
re-betegségre nem jellemzéek, illet-
ve a szemészeti tlinetekhez képest
tobb mint 2 év eltérés tapasztalhatd
a prezentéciéjukkor (10). Diagnézi-
sa kizdrasos diagnozis, a panaszok
hétterében ki kell zarni egyéb in-
fekciézus vagy inflammatorikus
okot. A betegek mintegy 80%-anak
szisztémads érintettsége is van, la-
zat, {ztleti-, neurolégiai-, kardio-
vaszkularis- és gasztrointesztinalis



2. abra: Jobb szemen sclerokeratitis réslampas (A) és denzitometrias (B)
képe: jol lathatd a temporalis félben elhelyezked®, centrumot is érint® tomott
stromalis beszdrdédes, illetve nasalisan Il oranal is finomabb infiltcracioc a sza-
ruhartyaban. A szaruhartya egeszeben emelkedett denzitometrias ertekek
figyelhetdk meg, legnagyobb ertekek az infilcracioknak megfeleléen. Bal sze-
men sclerokeratitis réslampas (C) és denzitometridas képe (D): cornea cent-
rumat is erint® borussag kiterjedése eés merteke jol kivehet®d a denzitometri-
as felvetelen
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3. abra: Jobb szem gyulladasok utani, heges allapota réeslampas foton (A) es

denzitomerias felvetelen (B): a szaruhartya allomanyaban centrumot is éerint®
vaslerakodas eés hegesedés kepe. Denzitometrias értekek is ennek megfelel-
en emelkedettek. Bal szem gyulladasok utani heges allapota réslampas foton
(C) és denzitometrias felvételen (D): finom vaslerakodas és hegesedés pupil-
la fels® harmadat eéerintden. Denzitometrids értékek gyulladasos allapotban

mertekhez kepest javultak, azonban a hegesedeés kdvetkeztéeben tovabbra is
emelkedettek a normativ értéekekhez kepest
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Bilateral hearing and visual loss (Case report)

4. abra: Jobb (A) és bal (B) szem keratometrias képe: a gyulladasok utan,
hegesedes kovetkeztéeben kialakult szabalytalan szemfelszin

Sl ' Sl Ciarenbure Frinid)

panaszokat okozhatva. Aortitis a
leggyakoribb szisztémds vasculiti-
ses prezentécid, a betegek mintegy
10%-&ban fordul el6. Az aorta és
belble eredd agak érintettsége ese-
tén az alsé és fels6 végtag klaudiké-
ciés panaszai jelentkezhetnek (11).
Kezelése a betegség stlyossagatol,
kiterjedésétdl fligg. Interstitialis ke-
ratitis jol kezelhet§ lokalis szteroid-
tartalmd és cicloplégids szemcsep-
pekkel, ugyanakkor a sensoneuralis
hallasvesztés elkertilése céljabdl el-
engedhetetlen a korai, nagy dézist
szisztémads kortikosztreroid-terdpia
(12). Ennek hatastalansiga esetén
nincs egyértelmd ajanlds, hogy mi-
lyen terdpia lenne a leghatdsosabb
(10). Leggyakrabban hasznalt kiegé-

sz{té immunszuppresszans szerek
az azathioprin, ciclosporin, metho-
trexat és a TNFa-gatlok (9). A mar
kialakult siiketség esetén a beteg-
nek cochlearis implantécié nytjthat
segitséget (11).

A Takayasu-artertitis klinikai le-
folydsa 2 fazisra oszthaté. A pre-
occlusiv stddiumban nem specifi-
kus, éltaldnos ttnetek jellemzdek,
mint példaul laz, fogyas, iziileti
fdjdalmak. Ezt koveti az occlusiv
stddium, ahol a nagyérgyulladas
és a kovetkezményes célszerv-isz-
kémia okozta panaszok domindl-
nak (7). A leggyakoribb tarsulé
szemészeti eltérések is az iszkémia
kovetkeztében kialakult hipoper-
faziv ,Takayasu’-retinopathia, ocu-
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laris iszkémia szindréma, opticus
neuropathia, katarakta, illetve a re-
novascularis hiperténia kovetkez-
tében kialakult hipertenziv retino-
pathia (3, 5). Ritkdbban el6fordulé
szemészeti manifeszticié az uvei-
tis, scleritis (3). A Takayasu-arte-
ritis diagnézisa a klinikai tiinetek,
laboreredmények, képalkotéd vizs-
galat eredményein alapul, illetve
felallitasat az American College of
Rheumatology altal javasolt krité-
riumrendszer segitheti (13). Ezen
kritériumokbdl legaldbb harom-
nak teljestilnie kell, amelyekbdl a
kovetkez6k voltak jelen beteglink-
nél; a betegség kezdetekor a beteg
életkora nem haladta meg a 60 éves
kort, végtagi klaudikédcié és ab-



normdlis arteriogram. Kezelése az
aktiv, gyulladdsos fazisban nagy
dézist gliikokortikoid (14). Adju-
vansan javasolt egyéb nem szteroid
immunszuppresszdns szer, mint
methotrexat, azathioprin, TNFa-
gatlé vagy IL-6-antagonista toci-
lizumab adédsa (15, 16). Bizonyos
esetekben sebészi, endovascularis
intervencié is sztikségessé valik (6).
Esettinkben az ismeretlen erede-
td kétoldali halldsvesztés mellett
mindkét szemen jelentkezé visz-
szatér$ uveitisek, scleritisek, episc-
leritis és keratitisek tUnettana elsé-
sorban a Cogan-szindromdnak felelt
meg. A szisztémads tiinetek valto-
zasaval a Takayasu-arteritisre jel-
lemz& klinikai kép fejlédott ki. A
Cogan-szindroma és a Takayasu-ar-
teritis egytttes el6forduldsa ritka,
de nem példatlan az irodalomban

(17-19). Cogan-szindroma esetén a
hattér gyulladésos citokinprofil ke-
vésbé ismert, mindazonéltal van-
nak ra irodalmi adatok, hogy egyes
Cogan-szindrémdban szenvedd bete-
gek szérum IL-6 szintje emelkedett
volt és a tocilizumab hatdsos tera-
pidnak bizonyult (20). Aktivitast
mutaté Takayasu-arteritis esetén
az JL-6 és a szoldbilis IL-6-receptor
szérumszintje is emelkedett a be-
tegség aktivitdsaval korreldlva (21).
Betegtinknél az alkalmazott tocili-
zumabkezelés mind szemészetileg,
mind &ltaldnosan hatékonynak bi-
zonyult, a beteg gyulladasos jelei,
panaszai remisszidba kertltek.

Mindkét betegség diagnézisa igazi
kihivas lehet a szertedgazé tilinetek
és a specifikus biomarkerek hidnya
kovetkeztében, illetve mindkét kor-
képben szemészeti panasz lehet az

els6, amivel a beteg orvoshoz fordul.
Utébbi taldn nem is meglepd, annak
tudatdban, hogy elnevezéstiiket, az
Gket elséként lefré szemorvosokrél
kaptak. Mindezek miatt is kiilono-
sen fontos, hogy szemészként ismer-
juk és gondoljunk ezen kérképekre,
ugyanis mindkét betegség esetében
a korai diagnézis és kezelés megel6z-
heti a maradandé szervkarosodast és
akar letdlis kovetkezményeket.

Nyilatkozat

A szerzbk kijelentik, hogy esetismerte-
tésijk megirdsdval kapcsolatban nem
all fenn velijke szemben pénziigyi vagy
egyél lényeges Osszeiitkozés, Osszefér-
hetetlenségi ok, amely befolydsolhatja
a kozleményben bemutatott eredménye-
ket, az abbol levont kovetkeztetéseket
vagy azok értelmezését.
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Bilateralis diffuz uvealis melanocyta-
proliferacié (BDUMP) - egy ritka para-
neoplazias szindroma a szemeészetben

Bars HaNNA ORVOSTANHALLGATO!, Macyar MARTON DR.Z,
Nacy ZOLTAN ZSOLT DR.2, SzEPESSY ZSUZSANNA DR.Z

1Semmelweis Egyetem, Altalanos Orvostudomanyi Kan Budapest
(Dekan: Prof Dn Nyirady Péter egyetemi tanar)

2Semmelweis Egyetem, Szemeészeti Klinika, Budapest

(lgazgatd: Prof. Dn Nagy Zoltan Zsolt egyetemi tanar)

A kétoldali diffuz uvedlis melanocytaproliferacio (BDUMP) egy ritka, szemészeti paraneoplaziads szindroma.
A szemeészeti tinetek 3-12 hdnappal is megel6zhetik a daganatra jellegzetes manifesztéaciokat, igy felisme-
rése nagy fontossagu a primer daganatkeresés szempontjabal.

Célkitlizés: Egy eset ismertetésén keresztil bemutatni a BDUMP szemészeti és differencialdiagnosztikai
jellemzéit multimodalis képalkotassal.

Esetismertetés: 60 éves ndbeteg kétoldali latasromlassal, foltlatassal jelentkezett. Vizsgalatakor békés
eltls6 szegmentum mellett mindkét oldalon diffGzan megvastagodott chorioideat talaltunk serosus reti-
nalevalassal. Kivizsgalasakor a labakon jelentkezé migrald thrombophlebitisek mellett, CT-felvételeken koé-
rosan megnagyobbodott nyirokcsomok voltak a mediastiumban és a hastregben is. A hasi nyirokcsomok
tlbiopszigja n6gyogyaszati eredetli metasztatikus karcinémat véleményezett. N6gyogyaszati mUitét soran
vett szovettani vizsgalat: ovarium-adenocarcinomat diagnosztizalt. A beteg kemoterapias kezelésben ré-
szesult.

Kévetkeztetés: A BDUMP egy specialis, rossz prognézisi masquerade szindréma, amely kezelési leheté-
ségei korlatozottak, de a primer tumor gyors felkutatasa és kezelése a beteg életét meghosszabbithatja.

Bilateral diffuse uveal melanocytic proliferation (BDUMP) - a rare paraneoplastic syndrome in
ophthalmology (Case report)

Bilateral diffuse uveal melanocytic proliferation (BDUMP) is a rare, paraneoplastic ocular syndrome. Ocular
signs precede manifestation of systemic carcinoma by 3-12 months, highlighting the need for finding the
primary malignancy.

Purpose: To describe the ophthalmic features of BDUMP and the ocular differential diagnosis of bilateral
diffuse uveal melanocytic proliferation with multimodal imaging.

Case Presentation: \We report a case of a 60-year-old female with significant visual impairment in both
eyes. The patient presented with a normal anterior segment of the eye and diffusely thickened choroid,
accompanied by exudative retinal detachment in both eyes. During the examination, in addition to the mi-
grating thrombophlebitis on the legs, CT showed lymphadenopathy of the mediastinum and abdominal cav-
ity. Pathology of an abdominal lymph node needle biopsy was consistent with metastatic carcinoma with
clear cell features of gynaecological origin. She underwent gynaecological surgery, and was pathologically
diagnosed with ovary adenocarcinoma. She received chemotherapy treatment.

Conclusion: BDUMP is a special masquerade syndrome with poor prognosis, which has limited treatment
options. Earlier detection and treatment of the primary malignancy can prolong the patient’s life.

KuLcssza BDUMPR masguerade szindroma, adenocarcinoma, paraneoplazias szindroma
KevywoRrD BDUMR masquerade syndrome, adenocarcinoma, paraneoplastic syndrome

Kézirat beérkezése: 2024. 10. 25. Kozlésre elfogadva: 2024. 11. 18.
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Bevezetés

A szemészeti paraneoplazids szind-
rémak ritkdk, a daganatos megbete-
gedések kevesebb, mint egy szdza-
lékahoz tarsulnak (2). Felismeréstik
azonban fontos, mert a kialakuld
szemtiinetek gyakran (az esetek
tobb mint felében), a tumor diagné-
zisa el6tt jelentkeznek. Tehdt ezek
a szindrémék a primer tumor kere-
sésre irdnyithatjak a figyelmet (7).
Patomechanizmusuk nem egyér-
telmd. Két f§ utat feltételeznek ki-
alakuldsukban: a tumor elleni an-
titestek autoimmunizaciéjat vagy
a tumor-expresszalt noévekedési
faktorok altal 1étrejott Gn. ektépids
peptidek felhalmozédasat a kilon-
boz8 szovetekben (7, 8).

Szemészeti paraneoplazids kérké-
pek leggyakrabban nékben ovéri-
um-, uterus-, és emlédaganathoz
kapcsolédnak, mig férfiakban legin-
kébb ttdé- és prosztatakarcinéma-
hoz. Mindkét nemben kialakulhat-
nak bérmelanéma, vérképzgszervi,
hematolégiai daganatok és pajzsmi-
rigytumorok esetében (4, 8).

A retindt érint8, paraneoplazids
szindrémadk a cancer-associated re-
tinopathia (CAR), a melanoma-as-
sociated retinopathia (MAR), a pa-
raneopldzids optikus neuropathia
(PON) és a bilaterdlis diffaz uvedlis
melanocytaproliferaci6 (BDUMP)
(9). Felismerésik nem konnyd,
mert a betegek tiinetei 4ltaldnosak
(pl. fénykertilés, sotétben nehe-
zebb téjékozddds, szinlatds-zavar,
foltlatds) és véltozatosak lehetnek.
Mindenképpen multimodalis kép-

alkotdsra (OCT, ICG, FLAG, FAF),
illetve gyakran elektrofiziologiai
vizsgalatokra is sziikség van a sze-
mészeti diagnézis felallitdsahoz.
Jelen kozleménytink célja egy eset
bemutatésa, ahol az els6ként jelent-
kezett szemészeti panaszok hatte-
rében az interdiszciplindris Gssze-
fogas, az alapos kivizsgaldsok utén,
a ritka BDUMP paraneoplazids sze-
mészeti szindrémét diagnosztizal-
tuk, amelynek hétterében petefé-
szek-daganat allt.

Esetismertetés

60 éves nébeteg harom hete tartd
kétoldali l4tdsromléssal, foltlatas-
sal jelentkezett klinikdnkon. A be-
tegnek ismert szemészeti megbete-
gedése, szemmdtéte, szemsériilése
nem volt. Altaldnos anamnézisébél
hiperténia és két hénappal ezelétt
diagnosztizalt jobb, majd a bal labat
érint6 migrdlé thrombophlebitis
emelendd ki, amely miatt vérhigité
kezelésben részesult.

Legjobb  korrigdlt  latéélessége
0,5/0,4 volt, szemnyomésa a nor-
mal tartomanyban mozgott. Békés
eliilsé szegmentum mellett a ma-
kuldban mindkét oldalon optikai
koherencia tomogréfidval (OCT)
igazolt serosus retinalevalds volt
lathat6é megvastagodott chorioidea-
val (1. abra). A szemfenék tikrozé-
se sordn apr6é multiplex, kerek, ova-
lis sargas foltok ttintek fel mindkét
funduson. Angio-OCT-felvételeken
a serosus retinalevalds mellett a cho-
riocapillaris rétegben hiperreflektiv,

=
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hiperdenz foltokat lattunk (2. dbra),
amelyek nagysaga fokozatosan no-
vekedett (4. dbra). A retina periféri-
jan is kisebb multiplex, serosus re-
tinalevéldsokat taldltunk (3. abra).
Fundus autofluoreszcia-felvételen
(FAF) mindkét szemfenéken diffaz
eloszldsban  hipoautofluoreszcens
foltokat észleltiink (5. abra), mig
fluoreszcein-angiografids vizsgala-
ton (FLAG) ezek festékszivargast
nem mutaté hiperfluoreszcens fol-
tokként jelentkeztek (6-7. abra).

A beteg éltaldnos kivizsgéldsa so-
rdn rutin, és immunoldgiai labor-
leletében eltérés nem mutatkozott.
A szerologiai vizsgélat aktiv ferts-
zést nem (kordbban 4tvészelt EBV,
HSV1, Rubeola, Toxoplasma gondii,
VZV) igazolt. A beteg latasromla-
sa mellett bal oldali ftilztgéasrdl pa-
naszkodott, de fiil-orr-gégészeten
hallascsokkenést nem tudtak kimu-
tatni.

A klinikai kép alapjan Iympho-
ma és paraneopldzids, masquarede
szindréma, a BDUMP lehetSsége
meriilt fel. Ezt aldtdmasztotta a
mellkas CT-felvételeken a mediasti-
numban lefrt megnagyobbodott
nyirokcsomok jelenléte. Hasi ult-
rahangvizsgalaton retroperitoned-
lis és mesenteridlis lymphadenopa-
thiat, valamint patolégids majkapu
nyirokcsomoékat  véleményeztek,
amelyekbdl endoszképos biopszia
mintavétele is tortént. A szdvettani
vizsgalat metasztatikus adenocarci-
nomat diagnosztizalt.

Onkolégiai kivizsgalds sordn a pri-
mer tumor keresése szempontjabdl

1. dbra: Esetlnk makula-OCT-felvétele els® megjelenéskor A: Jobb szem
makula-OCT-felvetelén serosus retinalevalas lathatd, diffuzan megvastagodott
chorioideaval és a kuls® retinaretegekben aprod hiperreflektiv pontokkal (sarga
nyil). B: Bal szem makula-OCT-felveteléen serosus retinalevalas lathatd, meg-
vastagodott chorioideaval
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2. abra: Jobb szem angio-OCT-felvetele. A serosus retinalevalas mellett a fel-
szines es mely plexusban nincs eltéeres, normal aramlas lathatd, de a chorio-
capillaris retegben hiperreflektiv, hiperdenz foltok detektalhatoak (sarga nyil)
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PET CT (kismedencei FDG-dtsu-
lassal) és tumormarkerek vizsgéla-
tat végezték el (CA 19-9 és CA 15-3
emelkedett értékekkel), amelyekbdl
kismedencében elhelyezked6 pri-
mer tumort feltételeztek. N&gyd-
gyaszati mitét kovetkezett, amely
utdn végzett szovettani vizsgalat
ovarium-adenocarcinomat  diag-
nosztizalt.

A beteg kemoterdpids kezelésben ré-
szesiilt, amelyre a serosus retinale-
valasok csokkentek. 6 hénappal a
kezelés elinditdsa utan azonban ra-
pidan kialakul6 kétoldali matur ka-
tarakta miatt jelent8s latdsromlds
kovetkezett be, ezért sziirkehalyog-
mtét elvégzése tortént mindkét
szemen. Lat6élessége a mdtét utdn
javult (V: 0,2/0,1).

A beteg éltaldnos allapota a kemo-
terdpias kezelés ellenére rosszabbo-
dott és 12 hénappal a BDUMP diag-
nézisa utan elhunyt.

Megbeszélés

Machemer 1966-ban szdmolt be
egy daganatos betegrél, akinél két-
oldali latdsromlds, serosus retina-

3.

abra: Bal szem ultrahangos (B-scan) felvétele els® megjelenéskon A: A

makula terudleten lathatd a serosus retinaelemelkedes. B: A retina periféria-
jan is lathatd serosus retinalevalas
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5. dabra: Fundus autofluoreszcia felvétel (FAF)
mindkét szemrél. Mindkét funduson diffuz eloszlas-
ban hipoautofluoreszcens foltok lathatdak
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4. abra: A Jobb szem
angio-OCT-felvetele 10
nappal az els® megjele-
nes utan

A: A serosus retinaleva-
las fokozoddott, a chorio-

capillaris réetegben a hi-
perdenz foltok nagysaga
novekedett (sarga nyil)
B: Bal szem OCT-felveé-
teléen is |lathatd a sero-
sus retinalevalas nove-
kedese

levélas jelentkezett (5), majd
1982-ben Barr alkotta meg a bila-
terdlis diffdz uvedlis melanocyta-
proliferdcié (BDUMDP) kifejezést (1).
A BDUMP egy igen ritka paraneop-
lazids intraokuldris szindréma,
amely nagy kihivést jelent mind a
diagnézis, mind a kezelés terén. A
betegség, amely nékben gyakoribb,
progressziv latasvesztést okoz, és a
betegek szemészeti tiinetei gyakran
hénapokkal a daganat szisztémads
tlinetei el6tt jelentkeznek, ami ki-
emeli a korai felismerés és diagnézis
fontossagat (4).

A BDUMP 6t £6 klinikai tiinete, ame-
lyekkel esettinkben is taldlkoztunk:
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Bilaﬂqr:élis diffuz uvealis melanocytaproliferacio (BDUMP) —

egy r‘i:tka par*anec_;pléziés szindroma a szemeészetben

B8. dbra: Fluoreszcein-angiografias felvétel (FLAG)
mindket szemrdl. Mindket funduson diffuz elosz-
lasban festékszivargast nem mutatd hiperfluo-

reszcens foltok |athatoak

7. abra: Fluoreszcein-
angiografias kesoi fel-
vetel a retina periféerias
részerdl. A retina peni-
férigjan is diffuz eloszlas-
ban festékszivargast
nem mutato hiperfluo-
reszcens foltok lathatoak

* multifokdlis, kerek, ovalis sdrgés-
szind foltok a szemfenéken,
¢ fluoreszcein-angiografidval korai
hiperfluoreszcencia,
* kétoldali serosus retinalevaldsok,
* chorioideamegvastagodas és
* rapidan kialakulé sziirkehélyog.
Néhany esetben leirtak még iris-
cisztat, csarnokzugi cisztat és hi-
perpigmentéciét a conjunctivan (3).
Patogenezisének pontos mecha-
nizmusa még nem tisztdzott, de
szamos kutatds feltételezi, hogy a
,Cultured Melanocyte Elongation
and Proliferation” (CMEP) faktor-
nak fontos szerepe van. Ez a faktor

serkenti a melanocytdk prolifera-
ciéjat, befolydsolja a melanocytdk
viselkedését, kiilondsen a chorioi-
dea teriiletén. Ezt a mechanizmust
laboratériumi vizsgélatok is ala-
tamasztjdk, amelyek kimutattdk,
hogy a BDUMP-betegek széruma-
ban jelen van a CMEP-faktor (8, 6).
A BDUMP szemészeti diagnozi-
sdnak feléllitdsa nehéz feladat,
amely alapos klinikai vizsgalatot
és kulonbozd képalkotd technikdk
alkalmazasat igényli. A fluoresz-
cein-angiogréfia, az optikai ko-
herencia tomografia (OCT) és az
ultrahangvizsgdlatok mind fontos
szerepet jatszanak a jellegzetes el-
valtozasok felismerésében. A fluo-
reszcein-angiografia sordn megfi-
gyelhet8 korai hiperfluoreszcencia,
valamint az OCT-vel kimutathaté
subretinalis folyadék, és a chorioi-
dea megvastagoddsa mind hozzi-
jarulnak a pontos diagnézishoz. A
donté vizsgalémodszer, a fundus
autofluoreszcencia (FAF), amelyen
bilaterdlisan, diffGdzan megjelend
hipoautofluoreszcens foltok altal
kirajzol6dé Un. ,zsirdf-mintdzat”
jelezheti el6szor a betegséget (4, 8).
Differencidldiagnosztika terén a
chorioretinopathia centralis serosa,
a Vogt—Koyanagi-Harada-szindroma,
és a lymphoma emelhetd ki. Jéindu-
latt betegségek koziil a congenitalis
RPE-hipertréfia (CHRPE), és a mul-
tiplex chorioidea-naevusok és sub-
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retinalis hematomék kulonithetSek
el, mig a rosszindulat( elvaltozasok
koztl a multifokalis vagy diffdz cho-
rioidea-melanoma emelhetd ki (4, 8).
A BDUMP diagnézisa és kezelése
sordn kiemelt figyelmet kell fordi-
tani a malignitasok felismerésére és
kezelésére, mivel ezek jelentds ha-
tassal vannak a betegség lefolyasa-
ra és prognéziséra. Ha nem ismert
még, cél a primer tumor felkutatésa
és annak agressziv kezelése vagy is-
mert daganat esetén a metasztazis
keresése és tovabbi onkoldgiai tera-
pia alkalmazasa.

A BDUMP kezelési lehetéségei sze-
meészeti szempontbdl korlatozottak
és tobbnyire az alapbetegség keze-
lésére Gsszpontosulnak. A szemé-
szeti tiinetek kezelése nagymér-
tékben fiigg a primer malignitas
hatékony kezelésétsl. Az id6ben
torténd és célzott onkoldgiai terd-
pia jelent8sen javithatja a betegség
kimenetelét. A szemészeti tiinetek
enyhitésére leginkdbb plazmafere-
zis alkalmazaésa lehetséges, ha a be-
teg onkoldgiai statusza ezt lehet&vé
teszi. Intravitredlis anti-VEGF vagy
intravitredlis szteroidkezelések nem
hatdsosak (10).

A betegség prognoézisa kedvezét-
nézistdl szdmitva 12-16 hénap (8,
10).

Kovetkeztetés

A BDUMP egy specidlis, rossz
prognozisy, ritka, masquerade, pa-
raneopldzids szindréma, amely di-
agnosztikéja és terdpidja multidisz-
ciplindris megkdozelitést igényel.

A szemészeti és onkoldgiai szak-
emberek kozotti szoros egytittmd-
kodés elengedhetetlen a betegség
idében torténd diagnosztizélasa,
a primer tumor gyors felkutaté-
sa és célzott kezelése érdekében. A
BDUMP patofiziolégidjanak jobb
megértéséhez tovabbi kutatdsok
sziikségesek, hogy a korlatozott ke-
zelési lehet&ségek béviiljenek és 4,
hatékonyabb terdpids stratégidkat
lehessen kidolgozni.



Bilateral diffuse uveal melanocytic proliferation (BDUMPRI -

a rare paraneoplastic syndrome in ophthalmology (Case report)

a kozleményben bemutatort eredménye-
ket, az abbdl levont kévetkeztetéseket
vagy azok értelmezését.

Nyilatkozat all fenn velije szemben pénziigyi vagy
A szerzbk kijelentik, hogy esetismerte-  egyéb Iényeges Osszeiitkdzés, Osszefér-
tésijk megirdsdval kapcsolatban nem  hetetlenségi ok, amely befolydsolhatja
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Retinalis capillaris haemangiomatosis
esetének — 17 éve folytatott -
Intravitrealis anti-VEGF injekcios
kezelésével nyert tapasztalatok

Gvyory Jozser FERENC DR.

Retinaszerviz Kft., Veszprém

Bevezetés: A retinalis capillaris haemangiomatosis (RCH ) a retinalis-szévetben elhelyezkedd, szévettanilag
capillaris haemangioma-témeg. Egymagaban, vagy tobb gocban, a retina perifériajan, illetve a latoidegfd kor-
nyezetében fordul el6. Exsudativ megjelenése a Coats-betegséghez teheti hasonléva. Az elvaltozast vitreo-
retinalis trakcio, Gvegtesti vérzes, epiretinalis membran és retinalevalas kiserheti. Progressziv természetd.
Esetismertetés: A jelentkezésekor 43 éves férfi beteg 2002 ota (22 éve) all ellenérzésunk alatt. Mindkéet
szemben RCH-gocokat észlelttink; a jobb oldalon peripapillarisan egy preklinikai dllapotit, a balban tébb ki-
fejlett 16ziot, a retinalis kdzépperiférian. Utdbbiak exsudatioja nyoman tvegtesti borlssag, majd subretinalis
anyaglerakadas és kezddd6 tractios retinalevalas indult. Irradiacios brachytherapia, majd pars plana vit-
rectomias mUitét tortént, a goécok fagyasztasaval, illetve lézeres koagulaldsaval kiegészitve. A szem késébb
fajdalommentes hypoton atréfias allapotba kerdlt. A jobb szemben lassan progredialo elvaltozas kezelése
kuldnboza, tilnyomoérészt bevacizumab hatdanyagu intravitrealis anti-VEGF-injekciokkal tortént. Ennek nyo-
man tul a 135. beavatkozason, a szem funkcionalis allapota megérizhetd maradt (latéélesség = 0,8-0,6).
Kovetkeztetések: Esetlinkben az RCH kezelése az intravitreélis anti-VEGF-terapiaval hosszd tavon jo ered-
meényt adott, szamottevé melléekhatdst nem tapasztaltunk.

Seventeen-year experience with intravitreal anti-vascular endothelial growth factor (VEGF) injec-
tion for retinal capillary haemangiomatosis (Case report)

Introduction: Retinal capillary haemangiomatosis (RCH) is a histologically capillary haemangioma mass
located in retinal tissue. It occurs alone or in several foci, on the periphery of the retina, or around the optic
nerve head; its exudative appearance can make it similar to Coats disease. The lesion may be accompanied
by vitreoretinal trakcion, vitreous haemorrhage, epiretinal membrane, and retinal detachment; progres-
sive in nature.

Case report: The male patient, 43 years old at first appearance is under our control since 2002, i.e. for
22 years. RCH foci were detected in both eyes; one in preclinical form peripapillary on the right side, and
several more developed forms in the left eye, located on the central retinal periphery. As a result of the
exudation in the right eye, vitreous clouding, subretinal mass production, and incipient tractional retinal
detachment began. Irradiation brachytherapy and then pars plana vitrectomy surgery were performed,
adding cryotherapy to the foci and supplementing with laser coagulation. The eye later transformed into a
painless hypotonic atrophic state. The slowly progressing lesion in the right eye was treated with various
intravitreal anti-VEGF injections, predominantly bevacizumab; following this, beyond the 135* intervention,
the functional state of the eye was preserved (VA=0.8 — O.6).

Conclusion: In our case, the treatment of RCH with intravitreal anti-VEGF therapy gave favorable results
in the long term, and we did not experience any significant side effects.

KuLcssza retinalis capillaris haemangiomatosis

KevywoRrDs retinal capillary haemangiomatosis

Kézirat beérkezése: 2024. 10. 28. Kbézlésre elfogadva: 2024. 11. 24.
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nteen-year experience with intravitreal anti-vascular endothelial growth

(VEGRF) ir-nj'alaction for retinal capillary haemangiomatosis (Case report)

Bevezetés

A retinalis capillaris haemangio-
matosis (RCH) a phacomatosisok
csoportjaba sorolt elvéltozds, gyak-
ran a Von Hippel-Lindau-betegség
(VHL) részjelensége. 1904-ben Eu-
gen von Hippel fedezett fel szemben
haemangiomat; 1927-ben pedig Ar-
vid Lindau a kisagyban és a gerinc-
vel6ben. A VHL-terminolégia, ami
a két szerzét Osszekapcsolva, mint
kilon szindrémat térgyalja a be-
tegséget, el6szor 1936-ban  keriil
hasznélatba, 4ltaldnosan az 1970-
es évektdl emlitik. Szoévettanilag
retinaszovetben elhelyezkedé to-
meges capillaris haemangioma, jel-
lemzéen egymagadban a latdidegfd
koérnyezetében, vagy tobb gbécban,
periférids helyzetben fordul elé. A
capillaris haemangiomat felépitd
epithel-pericita hélézatot lipid-va-
cuolakkal telt ,habos” stromasejtek
veszik kortl. A burjanzé erek fala-
inak — retinalis erektdl eltéré — fo-
kozott permeabilitési tulajdonsagai
miatt exsudativ jelenségek kisérik,
ezért szemfenéki titkrozéskor latott
képe sokban hasonlit a Coats-be-
tegségben latottakhoz; sub- és int-
raretinalis tomeges lipiddepozicid;
kisebb bevérzések, exsudativ lokélis
retinalevaldsok tarkitjdk a szemfe-
néki képet. A Coats-betegségben
azonban bizonyos retinalis tertile-
teken kialakult capillarisfal zarési
gyengeség nyomdn keletkezd tele-
angiectasidkbdl erednek az exsuda-
tio tdmeges jelei, mig RCH esetében
ezek eredete a tumoros érszovet,
és jellegzetes a tumor felé tarté és
onnan elvezetést biztositd, kiszé-
lesedett taplalo- és visszér. A kré-
nikus, érfalon 4tszivargd exsudatio
nyomdn a felszaporodé anyagok
progredidlé retinaelemelkedéshez,
sub- és epiretinalis trakcids elemek,
epiretinalis lemez képz8déséhez ve-
zetnek, illetve tivegtesti bevérzések
fordulhatnak el6.

A Hippel-Lindau-betegség a 3p25.3
kromoszéman taldlhaté VHL-tu-
morszupresszor gén mutéciéja okan
keletkezik, kb. 20%-ban de novo-,
80%-ban autoszém dominans 6rok-
16déssel adodik at (1, 2). Jellemzs
a tobbszervi érintettség, f6képpen

visceralis cisztak és benignus tumo-
rok forméjaban, malignus transz-
forméciés hajlammal. Az angioma-
tosis gécok — haemangioblastomék
— tipikusan a retindban keletkez-
nek.

Egyéb megjelenései: phaeochromo-
cytoma, vesesejt-karcinéma, panc-
reas serosus cystadenoma, endolym-
phaticus-tagulati tumorok, papillaris
lymphadenoma — utébbi férfiakon
az epidydimisen, nékoén a széles
méhszalagon jellegzetes. Kovetkez-
ményesen gyakori a kardidlis in-
farktus és egyéb kardiovaszkularis
betegségek megjelenése. 2015-ben a
Szemészet folydiratban két eset is-
mertetése kapcsdn a betegség igen
részletes elemzg-bemutatésa jelent
meg (3).

Kezelésére cryo-, lézerkoaguldci-
6s-, transpupillaris thermotherapia,
fotodindmids és direkt irradicids
technikak mellett a tumor pars pla-
na mdtét kozbeni endoreszekcidja,
illetve djabban az antivaszkuldris
endothelialis growth-faktor (VEGF)
szerek alkalmazdsa jon széba. Az
érelvéltozas ruténium plakk-betlte-
téssel tortént besugdrzdsa nyoman
normaliz&lédé intraocularis hemo-
dinamikai paraméterekrél hazank-
ban Baldzs és munkatdrsai 1989-ben
szamoltak be. Az irodalmi hivat-
kozasok tobbnyire j6 morfoldgiai,
de hosszabb tavon kevéssé pozitiv
funkciondlis eredményeket mutat-
nak be (4-8).

Esetismertetés

A jelentkezésekor (2002-ben) 43
éves férfi beteg szemeiben mar el6-
rehaladott elvaltozdsokat talaltunk,
latésa jobb oldalon teljes, a balon 0,4
volt. Mindkét oldalon RCH-géco-
kat észleltiink; a jobbon egy enyhén
értagulatos papillaszéli tertletet,
ami még nem mutatott egyértelmd
RCH-ra utalé jeleket; a balban pedig
tobb, a retinalis periférian elhelyez-
ked6 érgomolyt lattunk, a jellegze-
tesen tagult taplalé- és visszerekkel.
Utébbiak exsudatiéja nyomdan to-
megesen latszott subretinalis lipid-
depozicié; benne csillogé koleszte-
rinszemcsékkel (1. a és 1. b dbra).
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A rendelkezésre 4ll6 aktualis irodal-
mi beszdmol4sok alapjan a tumoros
lézié és a hozza futd értdgulatok
532 nm-es lézerkoagulalasi kisérlete
tortént. Ennek nyoman a szemttk-
ri képen mindegyik géc hatdrozott
atrofizalédasi jellegzetességeket mu-
tatott, felsziniik elfehéredett és né-
hany hét mulva hatarozott fibrosis
jelei alakultak ki (1. c és 1. d bra).
Sajnos a nagyobb gécok kérnyeze-
tében az eredeti exsudativ aktivitas
jelei mégsem csokkentek, s6t né-
hany hét utdn fokozott exsudativ
jelek voltak megfigyelhetSk rajtuk.
Ez arra utalt, hogy csak felszini at-
rofizalédast sikertilt a héhatéssal
elérni és a mélyben az erek nem ko-
agulalédtak, illetve gyorsan vissza-
formaélédtak. Az ismételt [ézerkeze-
lések nem véltoztattak a helyzeten.
Ekkor krio-applikaciéval prébal-
tuk a tumorok elzdrédasat elérni;
ami csarnokpunkciéval elGsegitett
massziv bedomboritds mellett is
technikailag nehezen volt kivitelez-
het6 és a jénak latszé peroperativ
elfehéredések ellenére javuldshoz
nem vezetett, néhany hét elteltével
a kezelés eredménytelensége nyil-
vanvaléva valt.

A kovetkezé néhdny hénap sordn
kifejezett progressziét lehetett meg-
figyelni. Az egyre tomegesed§ lipid-
lerakédasok mellett megjelentek
az elvékonyodott retinalis szGve-
ten atting, choriocapillaris atréfi-
ara utald, jellegzetesen megmaradt
nagyér-rajzolatok, pigmentrogok és
forméalédé subretinalis  kotegek.
Utébbiak fesztil§ szaritokotélhez
hasonléan beljebb emelték az tiveg-
testi térbe a retinalis elemelkedése-
ket. Ezek mellett fokozédé tivegtes-
ti bortsség is indult és az exsudativ
retinalevalas mellett a trakciés elem
is progredialni latszott.

A beteget a Debreceni Szemklini-
kéra irdnyitottuk, ahol a két meg-
maradt, nagyobb méret periférids
tumor brachyterdpidban részesilt.
Kezdeti remisszié utdn az tivegtesti
borissag erésen fokozddott, a trak-
cids retinalevalds progresszidja mel-
lett. Pars plana vitrectomids mdtét
mellett dontéttek, a gécok fagyasz-
tasaval, illetve lézeres koagulala-



Retinalis capillaris haemangiomatosis esetének - 1/ éve folytatott -
intravitrealis anti-VEGF injekcios kezelésével nyert tapasztalatok

1.a és 1.b abra: A bal szemrél keszult szemfeneki kepeken a laposan eld-
emelkedd retina alatt ttmegesen halmozdodott fel csillogo, felcehetdleg lipid-
tartalmu, besdrdsodott depozicid, ami a mogottes erhartya allomanyat is
sorvasztotta. Az intenziv subretinalis extravasatio a serosus és kompak-
talodo anyaglerakodas folyaman feltartoztathatatlanul kdzeliti a foveat, ami
drasztikus latasromlast eredmeényez

1. c és 1. d abra: A massziv exsudatiot mutatd periférias leziok lezeres koa-
gulalasa utani allapot. Az angiomatosishoz tartd tag erek perzisztalnak. Pre-
retinalisan massziv trakciot okozo kotegek figyelhetdk meg

saval kiegészitve; szilikonolaj-fel-
toltéssel sikerilt elérni a retina
centralis tertiletének a visszafekvé-
sét. A periférids tumorok teljes fib-
rosis jeleit mutattdk, a taplalo-erek
besztkiilésével. A trakcids elemek
egy része azonban subretinalisan
is perzisztalt, illetve progredidlt (2.
abra).

A szem gyulladascsokkenté inten-
ziv kezelés ellenére néhdny hénap
alatt hipoténna valt, az eliils6 szeg-
mentumban letapaddsokkal és a

bombal¢ irisen megjelené neovasz-
kuléris erekkel. Az aktualis lehetd-
ségek és a progndzis részletes meg-
beszélését kovetSen a beteg kérésére
Gjabb beavatkozas nem tortént. Par
hénap alatt a beszdkiilt pupilla te-
riiletében fehéres, erezett memb-
ran képében a retina egy része vilt
lathat6va; az imperativ intenzitdst
retinalis rovidiilés, tolcséres leva-
las és a szilikonolaj retro-retinalis
helyzetbe kertilésének egyértelmd
jeleként. Késébb a cornedn opaci-
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t4s zonularis jelent meg a hipotén,
fényérzés nélkili, de fijdalmatlan
szemen. Ez az éllapot rogzilt (3.
abra).

2006-ban a jobb szemben ekdzben a
lassan progredialé elvaltozas kezdte
felvenni a parapapillaris angiomato-
sis jellemz8 képét; tagult taplalo- és
visszérrel. Funkciondlis panasza a
betegnek nem volt, az elvaltozas is
csak minimalis valtozdsokat mu-
tatott, ezért csak obszervaltuk.
2007-ben latdsdban homélyosodést



Seventeen-year experience with intravitreal anti-vascular endothelial growth
factor (VEGF)] injection for retinal capillary haemangiomatosis (Case report)

2. abra: A pars plana vitrectomias 3.
beavatkozas nyoman biztatd helyzet
alakult ki a hatso polus visszafe-
ktdt, az angiomatosis fibrotizalo-
dott, de a subretinalis lapos folya-
dekter alul perzisztalt

24 2 2

tapasztalt, lat6élessége 0,8-re esett
vissza (4. a és 5. a abra). Szemfe-
néki képén parapapillarisan lipid-
depozitumok kezdtek halmozédni.
Stratus OCT-vizsgélattal a tertileti
retina szerkezeti elrendezdésének
megbomlésa és kezd6d6 cisztézus-
saga volt megfigyelhetd, ami az ex-
sudatio fokozati novekedését jelez-
te. Tekintettel a bal szemmel nyert
negativ tapasztalatokra, az akkor
teljesen 4j anti-VEGE, a pegaptanib
(Macugen) intravitredlis adasat ki-
séreltiik meg. Erre enyhe, de pozi-
tivnak tliné reakciét kaptunk; az
OCT-n markédns makuldris vissza-
rendez&dést észleltiink, l1atdélessége
1,0-re javult. A hatds kozel fél évig
tartott, amikor ismét latasgyengu-
lést jelzett a beteg és az OCT a cisz-
tézussdg megjelenését és a makula
irdnyaba val6 terjedését igazolta.
Ismételt kezelése ranibizumabbal
(Lucentis) tortént; amire drdmaian
pozitiv valaszt lattunk mind a lata-
si élmény, mind a szemtiikri- és az
OCT-képeken. Mellékhatdst nem
észleltiink. A latas kb. 3 hénap utan
ismét gyengtlt (0,8-re), ami miatt
az injekcids kezelést ismételtiik és
hasonléan jé reakciét észleltiink.
A késébbiekben a ranibizumab el-
érhet8sége problematikussa valt és
bevacizumab (Avastin) injekciét ad-

tunk. A ranibizumabbal gyakorla-
tilag megegyezben pozitiv reakciét
észleltiink, a hatds eréssége és tar-
tama tekintetében egyardnt, ezért,
a kénnyebb hozzéaférhetdség okan a
tovébbiakban bevacizumab adasé-
nal maradtunk. A megfigyelés sordn
arra a kovetkeztetésre jutottunk,
hogy a kezelések utdn ugyan nagy-
mértékben visszarendezdédik a reti-
nalis morfolégia, de némi fibrosis,
illetve feltételezhet neurosensoros
atréfia marad utdna. Emiatt az in-
jekcidk adasat 2011 utdn sdriteni
kellett, 1,5-2 havonkénti adagolas-
ra (4. b abra). A hatdstartam gyen-
glilését az jelezte, hogy beteglink
latdsdban homdlyosodast kezdett
észlelni; ilyenkor vizsgélatra jelent-
kezett. Az elvégzett OCT-vizsga-
lat a latasélességgel parhuzamba
hozhaté recidiv 6démasodédst mu-
tatott (6. a és 7. a abra). A késGb-
biekben, 2014-ben 1-1 hosszabb
(2-3 hénapos) id6tartami kezelési
szlinet negativ tapasztalata alap-
jan attértiink az allapottdl fligget-
len havonkénti szdrasra (4. ¢ dbra).
A kezelések 9. évében (2016-ban) a
progredidlé lencsehomalyok miatt
phacoemulsificatiés mftét tortént,
hatsé csarnoki mulencse-betiltetés-
sel. Prébaképpen aflibercept (Eylea)
és faricimab (Vabysmo) injekcid
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abra: Néhany év kihagyas utan
a szem atrofizalddasa megindult;
a kep a jelenleg (2024) teljes
atrofiaallapotot mutatja

addsa is tortént néhdny alkalom-
mal, amikre ugyan jol reagélt, de a
hatasok erésségében és idStartama-
ban nem volt érdemi kiilénbség a
bevacizumabhoz képest. Az id6koz-
ben fokoz6dé tivegtesti opacitasok
a szemfenéki leképezést egyre job-
ban nehezitik. Jelenleg (2024. okt.)
a bal szem fajdalmatlan, fényérzés
nélkuli hipotén volta és a jobb szem
0,8-0,6 kozott ingadozé latasa mel-
lett havonta bevacizumab injekcidk
adésa torténik (4. f és 5. b abra).

A betegtink kezelése vesefunkcié-el-
térései miatt tortént kivizsgildsa
policisztds multiplex vesét talalt;
emiatt rendszeres nefrolégiai ellen-
6rzést kezdtek. Mindeddig malig-
nus transzformdacié nem dertlt
ki. Ledanygyermekének haemangio-
blastomds cisztds elvaltozasa ke-
letkezett a cerebellumban. Sikeres
mdtéte megtortént, jé feléptiléssel,
teljes funkcidkkal. Az apa és ledny-
gyermek genetikai vizsgdlata mind-
kett&jiikben kimutatta a VHL-gén
1 tipusét.

Eredmeény,
megbeszélés
Az elmdlt 17 év alatt, dsszesen 135

alkalommal tortént intravitreélis
szUrds nyomadn a teljes értékd élet-



Retinalis capillaris haemangiomatosis esetének - 1/ éve folytatott -
intravitrealis anti-VEGF injekcios kezelésével nyert tapasztalatok

4.a, b c d e faébra: A latdidegf® morfoldgiai valtozasa 2006 és 2024 kozott

4. a abra: 2007-ben az angioma méeg nem nevezhetd jol felismerhetének; a parapapillaris exsudativ depozitumok jelzik
az abnormis érhalézat jelenlétét. (Ezt akkor angiogréfia is igazolta, de sajnos a felvételek nem elérhetdek).

4. b abra: A tumor taplalé- és elvezett erei jellegzetes vastagodasukkal, a duzzanat hajszalereinek szabalytalan
lefutasaval mar a haemangioblastoma képét kezdi mutatni. 20171-re a jellegzetessegek kifejezettebbé valasa mellett a
stromalis szovet szaporodasa el6emelkeddve teszi a |éziot; egyben kordlhataroltabb megjelenést is ad

4. c abra: 2014-ben a kornyez6 fibrosis mar kezdi elhizni a nagyobb ereket és a fibrosis altal kifejezettebben érintett
tertleten a drenald vénaag szukilése is megfigyelheto.

4. d abra: 2018-ban a papillaszéli fibrosis elérehaladott volta mellett az atrofias jelek is fokozottan megfigyelhetok;
maga az elvaltozas sokat lapult; a papilla teruletébdl kiszorult; az erek a massziv hiizo hatas nyoman erésen kanyargo-
sakka, megtortté és beszikultté valtak, a kdrnyezé fibrosis miatt konturjuk nehezebben kivehetd

4. e abra: 2021-ben a fenti tendencidk tovabbi er6stdése lathato; a trakciok nyoman a kis erekbdl apré petechiak,
illetve (itt nem lathato) gyapottépés goc jelezte mikroinfarctusok keletkeztek

4. f dbra: 2024-ben a papilla teruletérdl teliesen kiszorult a tumorszovet, gyakorlatilag fibrotizalodott az elvaltozas.
Ennek eredményeként atrofias-ellapult, gliotikus szévet lathato; a trakciét kiséré apro intraretinalis vérzésekkel. Az
OCT-kepen meég lathato exsudativ jelenségekrél mar nehéz elddnteni, hogy azok az eredeti tumorerek falénak permes-
bilitasi elegtelensegének, vagy a trakcios hatasnak tudhatok inkabb be




Seventeen-year experience with intravitreal anti-vascular endothelial growth
factor (VEGF) injection for retinal capillary haemangiomatosis (Case report)

5. a dbra: 2007-ben a jobb makula kinagyitott részletén egészséges fo-
veareflex mellett a papilla feldl rostiranyban deponalddott kemeny exsuda-
tum-szemcsek latszanak

5. b abra: A 2024-ben ugyanitt finom belfelszini reddzottseg és egyenetlen
csillogas lathatd; ami az ERM jelenléetére utal, A taplald erek elvekonyodtak, a
chorioidealis rajzolat foltossa valt; a fovea kornyezeteben kifejezett pigmente-
gyenetlenseg és kopasos foltok lathatak

B. a abra: Az elsd elérhetd nagyfelbontasu OCT-kéep 201 1-ben készult. A
latoidegfdn és kozvetlen kdrnyezeteben mar a normalis parapapillaris szer-
kezethez képest jelentds valtozasok figyelhetdk meg; a ganglionsejt-reteg
folytatasaban szabalytalan feszkes-rogos metszetld atalakulas lathato, ami a
melyebb retegeket arnyekolja. A szomszedos belsd- es kuls®d magvas reteg-
ben lathatd ddemasodas, kivul igen massziv formaban

B. b abra: 2024-re meélyrehato valtozasok kédvetkeztek be; a papilla tem-
poralis terdleten és a kozvetlen kornyezetében a belfelszint atalakitd glioti-
kus szdbvet mar nagymertekben kompaktalddott; alatta a retinalis struktdra
retegzettsege es szabalyossaga felbomlott, a klulsd, fotoreceptor-reteg is
erodalddott. Temporal iranyban a belsd retinalis retegek alig elkulonithetdek.
A teruletet finom epiretinalis membran (ERM) fedi; ami parapapillarisan laza
belfelszini rancolddast okoz
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Retinalis capillaris haemangiomatosis esetének - 17 éve folytatott -

intravitrealis anti-VEGF injekcios kezelésével nyert tapasztalatok

vitelt biztosité funkcionélis allapot
megmaradt (0,8 — 0,6 kozotti mono-
cularis visus); mellette a morfolégi-
ai allapot lasst, am a kiinduldsihoz
képest markéns valtozdsokon ment
kereszttl. Legfontosabb eredmény-
nek a progressziv hajlamu papilla-
széli szoliter tumor teljes kifejls-
désének a gatldsa, illetve esetleges
Gjabb tumorgéc kialakuldsanak a
megakadédlyozdsa tekinthets. A
morfolégiai eltérések részben a fib-
rosis, részben az atréfia jelenségei-
bél tevédnek Ossze.

A szemfenéki képen az alapszinval-
tozds — a mdlencsés allapot és tveg-
testi opalossag mellett —az 4ltalanos
keringési jellemz&k gyengtilésére

utalnak. A latéidegfé halvanyabba
valt, ami az eltelt évek fiziolégiai
mértékénél kissé kifejezettebb mér-
tékd idegrostvesztést jelez, féleg
a tempordlis tertletekrSl. A papil-
laszéli képzédmény és kornyezete
erésen zsugorodott, nem alakult ki
tipikus érgomoly, de a retina glio-
tikus atépiilése szembetlng; ami
a kornyez8 szovetek és az erek je-
lent&s elhtzasat eredményezi. Valé-
szintleg ennek a trakciés hatdsnak
tudhaték be a retinalis szévetben
esetenként megjelend petechidk,
illetve mikroinfarktusok gyapotté-
pés gocai. A 1ézié taplalé- és elve-
zetd erei mostanra nagymértékben
beszikiltek. A makula fénytelenné

valt; benne pigment-roégdsodések,
kornyezetében néhdny fehér pont-
szer( lipiddepozitum alakult ki (4.
a,b,c,d e f dbraésb5. a, b dbra).

Az OCT-képeken a papilla érintett
sz€li tertletei, illetve az azzal koz-
vetlen szomszédos teriiletek kom-
paktabba és vékonyabbé valtak. A
belsé rétegek szoveti dlloménydban
nagymértékd szerkezeti 4trende-
z6dés keletkezett; benne a gliosisra
jellemzé rost-szerkezeti kép domi-
nal, a kilsé retinalis rétegek kara-
ra, azokat is jelentésen atszéve. A
belsé rétegek htzé hatdsa nyoman
a kulsébb rétegek is szdmottevéen
atépultek, itt a vékonyodas és szer-
kezeti egyenetlenné valds mérsékelt

7. a abra: A 201 1-ben keszult OCT-felvetelen a makula iranyaba kiterjedd ex-
sudativ kovetkezmenyeket mutatja; a klls® magvas reteg massziv, schisoid ode-
maja mellett a besUrdsodott exsudatumok denzitasai rakodtak a retegek koze

7. b abra: A 2024-ben készult regisztralt metszet anti-VEGF-injekcio adasa
utan egy héettel készult; a cisztozussag visszavonult volta mellett a retina-

lis retegek atrofias jellegd szabalytalan metszeti mintazatat mutatja a papil-
lomacularis zonaban; a belfelszini ganglionsejt-réeteg teljes eltlnese mellett
egyenetlen atmetszetd erlumenek, illetve mikrocisztak latszanak. A fovea
kornyezete nasalisan jelentdsebben erintett; itt a kulsd retegek rogos to-
redezettsege mellett a Henle-réteg szabalytalan rajzolata tlnik fel, utdbbi a
fovea temporalis részeéen leényegesen rendezettebb, de benne szamos denz
depozitum rakodott le
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8. abra: OCT-angiografias felvetel 201 8-bol az an-
gioma eredetileg gomolyszerd erhalozata helyett
a fibrotizalddas nyoman kialakult vesszd-seprlsze-
rd rajzolatot mutatja. A taplalo- és elvezetd erek

erdsen beszikultek

sejtvesztésre utal. A tumoros kép-
z6dmény érhalézata a zsugorodas és
szoveti tdmorédés nyomén gomoly-
szerlrdl vesszGsepriire emlékeztetd
rajzolatGva valt. A papillomacularis
zénédban féként a kozépsé rétegek
vissza-visszatérd cisztézus 6démadja
nyomdan alakult ki néhany kréni-
kus, atréfias folyadék-tireg, emellett
a rétegek ellapuldsa és szerkezeti
szegényedése jellegzetes. A fovea
kérnyéki neurosensoriumban sza-
mottevé mértékben depondlédtak
a denz rogok, ami a lipid exsudatio
beslrlisodésébdl, illetve azok fel-
dolgozasi- és elszallitasi képességé-
nek elégtelen voltabdl fakadhat, de
a Henle-réteg relative megtartott. A
pigmenthdm és fotoreceptorok ext-
rafovedlis részeinek rétegzettsége
nagyrészt megmaradt, azonban a
fovedlis tertileten finom r6gés hulla-
mossag alakult ki. Mindez a fundus-
foto-felvételeken markans valtozas
forméjaban kovethet6k nyomon (6.
a,b,7 a, bés8. dbra).

A VHL-gén a 3. kromoszéma révid

karjan taldlhatd, a 3p25-26 régis-
ban. Az altaluk kédolt fehérjék f&
feladata a sejt oxigénellatottsiga-
tol fliggs szabalyozéds: normoxids
koértlmények kozott enzimatikus
kaszkadrendszeren kereszttil aka-
dalyozzak az erythropoetin, VEGEF,
vérlemezke-eredet névekedési fak-
tor (PDGEF) termel8dését. A muta-
cié a VHL-fehérje funkcidvesztésé-
hez vezet, ezért megemelkednek az
érképzbdést promotdlé novekedési
faktorok (VEGF, PDGEF), amelyek
értjdonképzédést indukalnak. Ez-
zel magyardzhat6é a VHL-asszocidlt
tumorok kifejezetten bé erezett-
sége. Anti-VEGF-kezeléstink ered-
ményessége is ennek tudhaté be; a
megemelkedett, értjdonképzédést
promotalé tényez8k lokélis blokko-
lasa révén.

A betegiink és lednya esetében a ki-
mutatott VHL-gén 1 tipusa igazolé-
dott; ami mellett phaeochromocy-
toma kifejl6dése kevéssé valdszindg,
de fokozott a veserdk kockazata és
varhaték egyéb lokalizacidékban is
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VEGF) in;](;action for retinal capillary haemangiomatosis (Case report)

angiomak, illetve haemangioblasto-
mék kifejlédése. Ezért mindketten
rendszeres szlirévizsgalatokra let-
tek irdnyitva. (A 2 tipus phaeochro-
mocytomara kifejezetten hajlamosit
A varidnsa cstkkent-, B varidnsa
fokozott kockéazatot jelent veserdk
kialakulasra; a C varidnsban phaeo-
chromocytomdn kivil mds tumor
nem fordul el (9).

Kovetkeztetések

Esetiinkben betegiink egyik sze-
mében az elérehaladott RCH-gé-
cok a hagyoményos kezelésnek
tekintheté irradidciés, krio- és
lézer-beavatkozasokkal nem bi-
zonyultak eredményesen kezel-
hetének és a szem funkcionalis al-
lapotat elvesztette. A masik szem
enyhe latdspanaszai jelentkezése-
kor a funkcidk szempontjabdl leg-
érzékenyebb teriileten identifikdl-
tuk a tumor kezdeti, de hatdrozott
jellegzetességeit. A régebbrdl alkal-
mazott eljardsok itt nem johettek
szoba. A folyamatosan és rend-
szeresen végzett intravitredlis an-
ti-VEGF-terdpidval hosszi tavon
j6 funkciondlis eredményt érttink
el, szdmottevé mellékhatdst nem
tapasztaltunk. Bar gyégyulds nem
torténhetett és a szemfenéken a
kezelés 17 éve alatt markans val-
tozdsok koévetkeztek be, de Gjabb
géc nem keletkezett és nem ala-
kult ki a tumor florid forméja, st
gliotikus-atréfids  transzformélé-
désa involtciés jellegként értékel-
heté. Tobbfajta forgalomban Iévé
anti-VEGEF-szert  alkalmaztunk,
ezek hatdsosnak bizonyultak, és
hatédserésségiik, illetve tartamuk
tekintetében nem észleltiink sza-
mottevd kiilonbséget.

K&szonetnyilvanitas

Eziton mondunk koszonetet dr. Dam-
janovics  Juditnak, aki a Debreceni
Szemklinika radioterdpids és mitéti
lehetdségeit lehetdvé tette a beteg szd-
mdra. Ugyanigy kdszinettel tartozom
dr. Somfai Gdbornak, aki a 2007 eldtti
iddszakban a kérhdzunkban nem elér-
hetd OCT-vizsgdlatokat végezte el.



Retinalis capillaris haemangiomatosis esetének - 17 éve folytatott -

intravitrealis anti-VEGF injekcios kezelésével nyert tapasztalatok
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Alapitvany a Tudomanyos Szemészetért

Az alapitvany célja a szemeészeti biokémia, illetve retinakutatas teren kifejtett tudomanyos
tevékenyseég segitése, tovabbi eredmeények elérésének 6sztonzése tovabba a tudomanyos eredményt
elért orvosok és kutatok elismerése penzjutalommal és emleklappal.

Az alapitvany nyitott, a csatlakozok vagyoni hozzajarulasukkal, tamogathatjak az alapitvanyt.

A dijra palyazni lehet biokémiai vagy szemeszeti élettani kutatémunka, illetve retinakutatas alapjan
készitett, az elmult évben megjelent magyar vagy idegen nyelven publikalt tudomanyos dolgozattal.
A pélyazo a palyazati hataridé lejartakor nem lehet tébb 35 évesnél.

A beérkezd palyazatokat a Kuratorium elbiralja és 2025-ben 2 dijat oszt ki:
szemeészeti (retinakutatas) és biokémiai témaban.

A dijakat és az okleveleket a Magyar Szemorvostarsasag Kongresszusan adjuk at.

A palyazatok beadasi hatarideje: 2025. aprilis 30., az SZTE AOK Szemészeti Klinika
Dr. Sohar Nicolette cimére: 6720 Szeged, Koranyi fasor 10-11.
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Esetismerteteés https://doi.org/10.55342/SZEMHUNGARICA.2024.161.4.203

Subfovealisan rekedt perfluorodecalin
mutéti megoldasa

Heuua REBEKA DR., TOTH-MOLNAR EDIT DR., HAR-KoOVACS ANDRAS DR.

SZTE, Szemeészeti Klinika, Szeged
(lgazgatd: Prof Drn Toth-Molnar Edit egyetemi tanar)

Bevezetés: A pars plana vitrectomiak (PPV) soran hasznalt perfluorocarbon folyadékok (PFCF) véletlendl a subretinalis
térbe kerdlhetnek, elsésorban nagyobb méret(i retinaszakadasok, dializis és sérulések ellatasa soran, illetve proliferativ
vitreoretinopathiaval (PVR) szovédott retinalevalasokban, ahol a tractiékat nem vagy csak részlegesen sikertl oldani.
A toxicitadsat taglalé irodalom ugyan szerteagazo, de elhelyezkedésének, valamint nagysaganak fiiggvényében miitéti
eltavolitasa indokolt lehet, ami kihivasok elé allithatja a gyakorlott operatért is.

Celkitlizés és modszerek: Egy eset ismertetése kapcsan bemutatni a subretinalis PFCF mUtéti eltavolitasanak pre-
feralt modjat és spontan tavozasanak optikai koherencia tomografia (OCT) felvételekkel dokumentalt folyamatat, vala-
mint attekinteni az intraocularis PFCF toxicitasaval foglalkozé irodalmat.

Esetismertetés: Egy 56 éves férfi beteg jobb szem makulat is érintd retinalevalasat PPV-vel, a fennallo PVR miatt
bels¢ hatarhartya-eltavolitas (ILM-peeling) alkalmazasaval operaltuk. Késébb reablatioval jelentkezett, ismételt PPV
tortént szilikonolaj-implantacioval. A kontrollvizsgélata soran készitett OCT-felvételen egy mintegy 700 mikron nagy-
sagl subfovealis perfluorodecalin gyongy volt lathaté, ezt egy Gjabb mUitét soran direkt transretinalis aspiracioval
tavolitottuk el.

Megbeszélés: Az attekintett irodalom a subretinalis PFCF toxicitdsanak kérdésében nem egységes. Vélemeényuk
szerint extrafovealis lokalizacié esetén az obszervécio is elégséges. Subfovealis, kisebb méretl PFCF esetén a kévetés
szintén megengedett a spontan tavozas lehetGsége miatt. Ez leginkabb szilikonolajjal implantalt, korabban ILM-peel-
ingen atesett szemeken fordulhat el. Amennyiben a subfovealis PFCF nagyobb méret( és igy a kulsé retinarétegek
tapanyag ellatasat fizikailag akadalyozza, annak m(itéti eltavolitasa javasolt. A kdzlemények egy része a subfovealis

sorolva, a direkt transretinalis aspiraciot ajanljak, amihez elézetes ILM-peeling is szikséges.

Surgical removal of subfoveally retained perfluorodecaline - case report

Introduction: Perfluorocarbon liquids (PFCL), which have been widely used in vitreoretinal surgeries, can be retained
subretinally, especially in cases of managing large retinal tears, dialysis, injuries, or retinal detachments complicated
by proliferative vitreoretinopathy (PVR) with unsolved or partly solved tractions. Publications regarding PFCLs ocular
toxicity are heterogeneous, and if surgical removal is suggested depending on its location and size, it may be challeng-
ing even for an experienced vitreoretinal surgeon.

Materials and Methods: To report a case presenting the preferred method of surgical removal of subretinal PFCL
and its spontaneous resolution documented by optical coherence tomography (OCT) and review the publications re-
garding PFCLs ocular toxicity.

Case report: Due to a macula-off retinal detachment that complicated with PVR in his right eye, a 56-year-old male
patient underwent pars plana vitrectomy (PPV) along with internal limiting membrane (ILM) peeling. Later, he showed
up with retinal redetachment and we performed re-PPV with silicone oil implantation. The OCT image, made on his
control, displayed a subfoveal perfluorodecaline bubble with a diameter of 700 microns, which we removed with direct
transretinal aspiration, conducted on a repeated operation.

Discussion: Regarding subretinal PFCLs toxicity, the relating literature is somewhat controversial. In the manage-
ment of subretinal PFCL, observation without intervention is acceptable in cases of extrafoveal retention. For smaller
subfoveal PFCL, follow-up may also be allowed due to the possibility of spontaneous resolution. This scenario can
occur, especially in eyes implanted with silicone oil and having previously undergone ILM peeling. In the case of larger
subfoveal PFCL, which may act as a physical barrier in the nutrition of the outer retinal layers, surgical removal is ad-
vocated. Some of the publications recommend the removal of subfoveal PFCL through extrafoveal retinotomy after
its displacement towards the periphery, while others, including the authors of this article, prefer direct transretinal
aspiration, which requires prior ILM-peeling.

KuLcssza subretinalis perfluorodecalin, direkt transretinalis aspiracio

KEYwWORDS subretinal perfluorodecaline, direct transretinal aspiration

Kézirat beérkezése: 2024. 11. O4.  Kézlésre elfogadva: 2024. 11. 22.
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Bevezetés

A perfluorocarbon folyadékok (PFCF)
hasznalata hatékony segitséget
nyUjt a vitreoretinalis sebészetben,
kilonésen komplex patologidk ese-
tén, mint példaul 6rids szakadéssal
vagy PVR-rel sz6v6dott retinaleva-
lasok, perforald sérulések, valamint
elstllyedt lencsék, milencsék maté-
ti megolddasa esetén (2, 3, 12, 19, 23).
A leggyakrabban hasznalt PFCEF-ek
(pl. perfluorodecalin, perfluorooc-
tan, perfluorohydrophenanatren,
stb.) mesterségesen el8éllitott, nagy
fajsallyal, alacsony feliileti feszult-
séggel és viszkozitdssal rendelkezd,
transzparens, a szem torékozege-
it6l eltéré torésmutatdjd, inert fo-
lyadékok, amely adottsigok idedlis-
sa teszik ket a kordbban emlitett
komplikalt matéti szituaciék biz-
tonsdgossdganak és hatékonysédgé-
nak javitaséra (2, 7, 23). Ugyanakkor
alkalmazasuk kockézatot is rejthet
magéban, az esetek 1-11%-4ban for-
dulhat el6 subretinalis retenciéjuk
intraoperativ szévédményként, ki-
I6nésen nagyobb méret( retinasza-
kaddsok, dializis és sériilések ellata-
sa sordn, illetve PVR-rel szovédott
retinalevdldsokban, ahol a tractié-
kat nem vagy csak részlegesen si-
kertil oldani (6, 8, 12, 19). A koc-
kéazat csokkentésére egyes szerzSk
a PFCF eltavolitasanél az tivegtesti
tér atoblitését ajanljak tobbszori fo-
lyadék-levegé cserével (6). A subre-
tinalis PFCF retinara gyakorolt ha-
tasat taglal6 irodalom szertedgazé.
Egyes kozlemények szerint toxikus,
mind strukturdlisan, mind funkci-
ondlisan kdrosithatja a retinat, igy
a subfovealis, valamint a subfovea-
lis migracié lehetéségét magdban
hordozé PFCF eltévolitasat komo-
lyan mérlegelni kell (11, 21). Mas
szerz8k szerint a tapasztalt retina-
lis kérosodds inkabb mechanikai
jellegli, a nagy fajsulyt PFCF-ek
direkt nyomdasanak koészonhetd, il-
letve inkabb diffazids barrierként
kérosithatjdk a kulsg retinalis ele-
meket, semmint direkt toxicitdsuk
révén (1, 5, 8, 16, 23). Ugyanakkor
akadnak olyan esetismertetések is,
ahol hosszu tavon sem tapasztaltak
jelent8s negativ kévetkezményeket

subfovealis lokaliz4ci6ju PFCF kap-
csan (8, 12, 14). Tovabb szinezheti a
képet, hogy a PFCF-ek eléallitasuk
sordn kiilénb6z6 nitrogén- és hidro-
géngyokokkel szennyez&dhetnek,
amelyek biokémiai aktivitdsuk ré-
vén citotoxikus és proinflammato-
rikus hatdssal birhatnak (7, 17, 23).
Réadasul a szervezet reakcidja egyé-
nenként is eltéré lehet, példaul ki-
mutattdk, hogy fiatalabb paciensek
nagyobb kockazatnak vannak kité-
ve (1, 23). Mindezek mellett a sub-
retinalisan fixdlédott PFCF mdtéti
eltavolitasa mégis indokolt lehet an-
nak elhelyezkedése és vagy mérete
miatt (12). A mdtét technikai ne-
hézsége mellett a problémaval csak
a posztoperativ szakban szembesi-
16 operatérnek a sztikségessé vald is-
meételt beavatkozas pszichés terhét
is viselni kell. Esetismertetéstink
kapcsdn bemutatjuk a kiilénbozé
kezelési lehet&ségek indikacidjat,
hatékonysagat és biztonsagossagat.

Esetismertetés

Egy 56 éves férfi beteg jobb szem
makulat is érinté, proliferativ vit-
reoretinopathidval (PVR C-P) sz6-
védott retinalevaldsaval jelentke-
zett 2023 szeptemberében. Pars
plana vitrectomiat (23 G PPV) haj-
tottunk végre, és a fenndllé PVR
miatt ILM-peelinget is végeztiink.
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Az 1 hénapos kontrollon a beteg 13-
téélessége 0,3 volt, a retina fekudt.
Kozel 2 hénappal késébb a jobb
szemén ismét megromlott a latasa,
az alsé retinafél a makulat is érint-
ve levalt. Ismételt PPV-t végeztiink
szilikonolaj-implantéciéval. A be-
teg posztoperativ visusa 0,08 volt,
amelyen korrekcié nem javitott, és
torzlatasra panaszkodott. Biomik-
roszképos vizsgélat sordn a maku-
la alatt perfluorodecalin (PED) volt
sejthetd, amit az OCT-felvétel iga-
zolt: egy csaknem 700 mikron at-
méréji PFD-gyongy dbrazolédott a
fovea centrumdban (1. dbra). Ekkor
még az obszervéciét valasztottuk,
mivel a periféria irdnyaba torténd
spontdn migrécié lehet&sége is is-
mert (22). Egy hét milva a beteg
visusa 0,2-re javult, de a torzlatdsa
megmaradt, és a subfovealis PFD
atmérGje sem csokkent, igy az el-
helyezkedésére és a nagysagara valé
tekintettel a mutéti eltavolitds mel-
lett dontottiink. Hozzavet6legesen
2 héttel a komplikécié els6 észlelé-
se utdn ismételt PPV-t végeztiink,
amelynek sordn az emulgedlédott
szilikonolajat explantaltuk, decalin
alatt a subfovealisan elhelyezke-
dé PFD-gyongyot 41 G-s kantilon
at, direkt transretinalis, aktiv aspi-
raciéval (450 Hgmme-es vékuum)
tavolitottunk el, a kantl végét
a PFD ,ciszta” széléhez irdnyit-

1. &bra: A jobb szem

masodik, szilikonolaj-
implantacioval kombi-
nalt PPV mudtetje utan
készult OCT-felvételén

700 mikron atmeradjd
PFD-gyongy abrazolodik
a fovea centrumaban
(a) és ugyanez a fun-
dusfoton is medgfigyel-
hets (b)
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va, majd az Uvegtesti teret gazzal
(16% C2F6) toltottik fel. Mintegy
3 héttel kés6bb az alsé retinafél le-
valdsa miatt ismételt PPV tortént
szilikonolaj-implantéciéval. Kont-
roll alkalméval a beteg torzlatast
emlitett, a korrigdlt latéélessége 0,3
volt, az OCT-felvételen a foveola-
ban folytonossdghidny és juxtafo-
vealisan apré PFD-gytngy volt de-
tektalhaté (2. abra). A kis méret és
a juxtafovealis elhelyezkedés miatt
obszervacié mellett déntéttiink és
a kovetkez6 kontrollok alkalma-
val készilt OCT-felvételeken a fo-
veolaris folytonossdghidny mérete
fokozatosan csékkent, valamint a
juxtafovealis PFD folotti retina el-
vékonyodott, majd megnyilt, a PFD
,Ciszta” szakaszos tédvozasat észlel-
tuk (3. dbra). A jliniusban elvégzett
szilikonolaj-eltavolitdst — kévetSen
az OCT-felvételen szabélytalan fo-
vealis behtzottsdg és a kiils6 réte-
gek dezintegréltsdga abrazolédott,
de a kordbban latott fovealis folyto-
nossaghidny és juxtafovealis PFD-
gyongy mar nem latszott (4. bra).
Legutdbbi kontrollon a beteg a torz-
latést mar negalta, lat6élessége 0,5
volt, az OCT-felvételen a kiilsG réte-
gek dezintegréltsaga csokkent.

Megbeszélés

Esetinket azért tartottuk koézlés-
re érdemesnek, mert egyidejtleg
tudtuk demonstrdlni a subretinalis
PFCF mitéti eltavolitasanak alta-
lunk preferdlt moédjat és spontdn
tavozasanak OCT-felvételekkel do-
kumentalt folyamatat. Tovabba
szerettitk volna bemutatni, hogy a
subretinalis PFCF toxicitasat ille-
téen, valamint a mdtéti eltavolitas
indikaciéjanak és moédjanak kérdé-
sében a vonatkozé irodalom nem
egységes.

Habar a PFCL kémiailag és bio-
légiailag inert anyag (17), egyes
tanulmanyok a subfovealis elhe-
lyezkedés és migracié kapcsdn a
fotoreceptorok és a retinalis pig-
mentepithelium strukturélis kéro-
sodésat irjak le, el6bbit elsésorban
OCT-vel, utébbit pedig autofluo-
reszcens fotékkal is demonstrélva

-

2. abra: A subfovealis PFD direkt transretinalis
aspirdacioja utani OCT-felvételen a foveoldban foly-
tonossaghiany es juxtafovealisan apro PFD-gyongy
detektalhatd, az Uvegtesti teret szilikonolaj tolti Ki
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3. abra: Obszervacionk soran keszult OCT-felvete-
leken a foveolaris folytonossaghiany meérete fo-
kozatosan csakken, valamint a juxtafovealis PFD-
gyongy folotti retina elvekonyodik, majd megnvilik,
a PFD-gyongy szakaszos tavozasa figyelhetd meg.
Az utolso felvetelen mar csak a szilikonolaj hiper-
reflektiv filmrétege ,zarja” a PFD tavozasa utan
maradt Ureget

T AT IR T e o r——

4. abra: Szilikonolaj-eltavolitast kdvetden az
OCT-felvetelen szabalytalan fovealis behuzottsag
és a kulsd rétegek dezintegraltsaga abrazolodik,
de a korabban latott fovealis folytonossaghiany eés
juxtafovealis PFD-gydngy mar nem lathato
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(12, 22). Emellett Wu Liu és munka-
tdrsai a retinalis funkcié karosoda-
sat is kimutattdk microperimetria
és multifokalis elektroretinogréfia
segitségével (12). A kérosité hatas-
ban szerepet jatszhat, hogy a PFCF
fizikai tulajdonsagai révén diffazi-
6s barriert képez a fotoreceptorok
és a retinalis pigmentepithelium
kozott, gatolva ezzel a neuroretina
kiils6 rétegeinek tapanyag és oxi-
génellatasat (8). Az intraocularis
PECF toxicitasat in vivo, ex vivo és
in vitro llatkisérletekben vizsgalva
sem szlilettek egységes eredmények
(17, 18), igy véleménytiink szerint a
retina esetleges karosoddsa nem a
PFCF direkt toxicitdsdnak, hanem
mechanikai, fizikai hatdsai révén
létrejové strukturdlis és kovetkez-
ményes funkciondlis elvéltozasok-
nak koszonhet8. Ezért elsésorban
subfovealis elhelyezkedésl és na-
gyobb méretti PECF esetén javasol-
juk a miel6bbi mdtéti eltavolitast,
bér ennek pontos idézitése és tech-
nikdja szintén nincs meghatdrozva
(12). Extrafovealis lokalizacié ese-
tén az obszervaci6 is megengedett,
hiszen Enrique Garcia-Valenzuela és
munkatdrsai leirtdk, hogy az extra-
macularis elhelyezkedés esetén a
subretinalis PFCF jelenlétének hosz-
szU tavon sincs hatédsa a funkcioné-
lis és anatémiai eredményekre (6);
ugyanakkor azzal a lehetéséggel is
szamolni kell, hogy a PFCF a peri-
féria felél a fovea irdnydba migral
(15). Esettink kapcsan egy viszony-
lag nagy, 700 mikron atmérdjd
PFD-csepp rogzult subfovealisan,
ezért a mdtéti eltavolitds mellett
dontéttink. Azért valasztottuk a
direkt transretinalis aspirdcids tech-
nikat, mert a diszlokaciés médszer
(a PECF makula tertletérdl torténd
elmozditdsa submacularisan adott
folyadék/levegs, illetve egyéb mdd-
szerek segitségével, majd periférids
retinotomidn keresztiili aspirdcidja)
technikailag nehezebb, tobb bukta-
tét rejt magdban (13, 19), és ezzel
az eljarassal egy kordbbi eset sordn

kedvezétlen tapasztalataink voltak.
Stefano De Cilla és munkatdrsai va-
lamint Jae Min Kim és munkatdrsai
is hatékony és biztonsigos techni-
kaként irnak a direkt aspiraciérél
(4, 10). A médszer kulcsfontossagt
lépése az ILM-peeling, amely jelen-
tésen csokkenti a retinalis felszin
tésagat, igy szamottevébb szoveti
kérositas nélkiil is aspirdlhaté a sub-
retinalis PFCF (4). Ezen 1épés tovab-
bi megkonnyitésére ajanljdk, hogy
intravitredlisan adott PFCF alatt vé-
gezziik, ami a retina két oldaldn je-
len 1év6 feltleti fesziiltség kiegyen-
litése révén facilitalja a subretinalis
PECF {ivegtesti térbe torténd tavo-
zasat, valamint csokkenti az aspira-
cié utan kialakulé makulalyuk mé-
retét (10). Az igy 1étrejové ,terdpids”
makulalyuk gdztamponéd alkalma-
zaséaval és a beteg posztoperativ po-
zicionalaséval teljesen zarédik (10),
amit mi is tapasztaltunk, igaz szi-
likonolaj-endotamponadd  mellett,
és hosszabb id6 alatt. Egyes ope-
ratérok a PFCF  ciszta” oldaldn,
mésok a tetején tandcsoljdk az aspi-
racié megkezdését (12). Oldalrdl
biztosabban elkertlhetjiik a foveola
sértését, viszont kézelebb vagyunk
a retinalis pigmentepithelhez, igy
nagyobb a iatrogén kdrosités veszé-
lye, valamint nagyobb esély van a
parcidlis retenciéra, vagyis, hogy
nem tudjuk a PFCEF-t teljességében
eltavolitani. A ,ciszta” tetején meg-
kezdett aspiracié sordn jobb a folya-
dékaramlas dinamikéja, igy sokkal
nagyobb valészintséggel tavolitha-
t6 el maradéktalanul a subretinalis
PFCF (4, 12), tovabba a 41 G-s ka-
niillel okozott hiatus a retina réte-
geiben kisebb, hisz a PFCF-gyongy
feletti retina rendkivil elvékonyo-
dik (4). Esetlink soran a direkt aspi-
racié nem volt teljes, posztoperativ
OCT-felvételen juxtafovealisan kis
PFD-maradék latszott, amelynek
yeltiinése” rezondl azokkal a szér-
vanyos esetismertetésekkel, ahol
a PFCF spontdn tévozasat irtdk le
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(8, 9, 15, 20). Ezek 4ttekintése so-
ran felting, hogy a legtobb esetben
ILM-peeling tortént és szilikonolaj-
jal toltott szemekben fordult eld
(9, 15). Ezek alapjan feltételezziik,
hogy esettinkben is a kis, rezidualis
PED spontén tédvozésat az ILM-pe-
eling és a PFCF felileti feszilt-
ségéhez kozel all6 szilikonolajos
kontaktkozeg facilitalta. Ilyenkor
altalaban teljes vastagsagt makula-
Iyuk képzédik, ami idével spontan
zarédik, ahogy Tanabu és Ghoraba
altal kozolt példak is mutatjak (8,
9, 20). Esettink kiilon érdekessége,
hogy ugyanezt a folyamatot tudtuk
demonstralni juxtafovealis lokali-
zacidban is.

Kovetkeztetések

Osszefoglalva, amennyiben subfo-
vealis elhelyezkedése és nagyobb
mérete miatt indokolt a subretinalis
PFCF mdtéti eltavolitdsa, a direkt
transretinalis aspirdcié biztonsagos
és hatékony technika. Inkomplett
eltavolitas esetén a kisméret(d rezi-
duélis PECF megfelel6 kortilmények
esetén tovabbi beavatkozds nélkil
is elhagyhatja a subretinalis teret,
amit esetink kapcsan lépésrél-lé-
pésre nyomon tudtunk kovetni. Eb-
ben fontos szerepe volt az OCT-nek,
ami a modern szemészeti képalkotd
diagnosztika legfontosabb eszko-
zévé valt. Ujabban az intraoperativ
OCT is egyre nagyobb teret nyer,
amely esettinkben is komoly tech-
nikai segitséget jelenthetett volna
az inkomplett PFD-eltavolités elke-
rulésében.

Nyilatkozat

A szerzdk kijelentik, hogy az esetismer-
tetés megirdsdval kapcsolatban nem
all fenn velijke szemben pénziigyi vagy
egyél lényeges Osszeiitkozés, Osszefér-
hetetlenségi ok, amely befolydsolhatja
a kozleményben bemutatott eredménye-
ket, az abbol levont kovetkeztetéseket
vagy azok értelmezését.
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In memoriam

In memoriam dr. Nyiri Sandor (1948-2024)

1948. november 5-én sziiletett Békéscsabdn, ahol az
altaldnos és kozépiskolat is végezte. 1967-ben érettsé-
gizett és ugyanebben az évben nyert felvételt a Szege-
di Orvostudomanyi Egyetem Altaldnos Orvosi Karara,
ahol 1973-ban kapott diplomdt ,Summa cum laude” mi-
nésitéssel.

1973. szeptember 10-t8] 1976. aprilis 1-ig a Szegedi Or-
vostudomdnyi Egyetem Anatémiai Intézetében dolgo-
zott. Ez id6 alatt tobb egyetemi jegyzet és tudomanyos
kozlemény szerzéje volt.

1976. aprilis 1-t6l a Szegedi Orvostudoményi Egyetem
Szemészeti Klinik4jan folytatta palyafutdsat, ahol 1979-
ben szemészetbdl jeles eredménnyel szakvizsgazott.

A SZOTE Szemészet Klinikdn f6 tudomaényos tertiiletei
elsésorban a pszeudoexfolativ glaucoma és intraocularis
daganatok ultrastrukturdlis vizsgalata volt.

1988-ban a ,Dr. Paloczay Ferenc” péalyazaton elsé helye-
zést ért el.

1991-ben megkapta Kecskeméten a 2. sz. Katonai Kér-
héz szemészeti osztélyvezetdi allast. Kiemelkedé mun-
késsagdnak eredményét bizonyitja, hogy Bacs-Kiskun

megyében els6ként végzett cataracta extractiot hatsé
csarnoki mdlencse-betltetéssel és 1999-ben ugyancsak
els6ként phacoemulsificatiét. Ebben az évben a mar az
MH Kecskeméti Reptil6kérhaz nevet visel§ intézmény-
nél dolgozott és reptiléorvostanbdl is szakvizsgat tett.
2001-t6l 2004-ig a Kiskunhalasi Semmelweis Koérhaz
szemészeti osztalyat vezette, majd 2004-t6l visszatért
az MH Kecskeméti Reptil6kérhézba, ahol a szemészeti
osztaly osztalyvezetd f6orvosanak nevezték ki.

2007. marcius 1-t6l az MH Kecskeméti Repiil6kérhaz
jogutédjaként megalakult MH Dr. Radé Gyorgy Honvéd
Egészségligyi Kozpont ReptilSorvosi-, Egészségvizsgald
és Kutato Intézetnél dolgozott, ahol alkalmassagi vizs-
galatokat végzett.

Az intézet 2013-t6] MH Egészségiigyi Kozpont, Véde-
lem-egészségligyi Igazgatdsdg, Repiil6orvosi-, Alkal-
massagvizsgalé és Gydgyitd Intézet (MH EK RAVGYT)
néven miakodott, ahol 2021. szeptember 30-ig dolgo-
zott, mint szemészorvos.

2024. augusztus 22-én, 75 éves kordban, stlyos beteg-
ségben elhunyt.
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ato a szerzéknek

Roviditett, modositott tajékoztatas a szerzoknek

A Szemészet folydiratba elsGsorban szembetegségekkel,
szemészettel kapcsolatos klinikai vonatkozdst erede-
ti munkékat varunk kozlésre. Emellett szivesen adunk
helyet alapkutatési és kisérletes munkédknak, klinikopa-
tolégiai tanulményoknak, esetismertetéseknek, Gj md-
téti technikat, mdszert, Gjitdst bemutatd kozléseknek,
hatértertletekkel foglalkozé irdsoknak. Szivesen foga-
dunk szakmatérténeti frasokat. Osszefoglal irodalmi re-
ferdtum, szerkeszt&ségi kozlemény vagy oktatési anyagok
megjelentetésére szerkeszt8ségi felkérés alapjan kertl sor.
A kozlemények magyar nyelviek, minden esetben ma-
gyar és angol nyelvl 6sszefoglaléval.

A kéziratot elektronikus formaban vagy a Szemészet Szer-
kesztébizottsdg cimére (office.opht@med.u-szeged.hu)
vagy a fészerkesztd cimére (sziklaipal@gmail.com) (ez
a gyorsabb) kuldje el. A cikk nyelve vagy magyar vagy an-
gol lehet.

Csak a cim, az absztrakt és a kulcsszavak esetében sziik-
séges mindkét véltozatot, az angol és magyar verzit is
elkésziteni.

Minden benydjtott kézirat birdlati eljdrdson esik &t.
Amennyiben a kézirat nem felel meg a benydijtasi felté-
teleknek, akkor alkalmatlannak bizonyul a birélati fo-
lyamatra és 7 napon beliil visszautasitasra kertil. Minden
egyéb kéziratot 2 fiiggetlen, szakmailag relevans birdlé
értékel. Az elsé vélemények a kézirat benydjtasatdl sza-
mitva 21 napon beliil rendelkezésre dllnak. A birdlat elké-
sziiltér8l a szerzé e-mailben értesitést kap.

A kézirat

A kéziratot A/4 nagységu lap egyik oldaldra 1,5-6s sor-
kozzel irjuk, minden oldalon legaldbb 2,5 cm-es margé-
val. Beti: Times New Roman 12 pont.
Az elsé oldal tartalmazza a fejlécet, amelyben fel kell tiin-
tetni

1. a kdzlemény cimét és a szerzék teljes nevét, tudomé-

nyos vagy szakmai cimek nélkiil,
2.a szerz8(k) munkahelyét, zardjelben az intézet (osz-
taly) vezetGje nevét és beosztésat.

Kéziratot csak a munkahelyi vezetd ellenjegyzésével fo-
gad el a szerkeszt8ség.
A magyar nyelv( 6sszefoglalds nem haladhatja meg a 250
sz6t. Az Osszefoglalds — kivéve a kazuisztikat — a kévet-
kez§& alcimek alapjan tagozédjon: célkitlizés, médszer(ek),
eredmények, kovetkeztetések. A kulcsszavak utaljanak a
koézlemény lényegére, szamuk legfeljebb 5 legyen.
A maésodik oldal tartalmazza angol nyelven a kézlemény
cimét, az Osszefoglaldst és a kulcsszavakat. (Angol vagy
német nyelv kozlemény esetén magyar nyelv( 6sszefog-
lal6t is kértink.)
A harmadik oldalté] kévetkezik a széveg, az aldbbi alci-
mek szerinti tagoldsban: bevezetés, betegek (vagy anyag)
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és modszerek, eredmények, megbeszélés. Az eredeti kozle-
mény szovege (6sszefoglald, tablazatok, dbrék és irodalom
nélkil) 10-15 gépelt oldal, az esetismertetés és révid koz-
lemény 5-8 oldal lehet. Kivételes esetekben a f8szerkeszté
engedélyezhet bévitést.

Készonetnyilvdnitds a kozlemény szévege utdn kovetkezik
délt bettkkel.

Irodalom: a kézirat végén; a dolgozatban hivatkozott mun-
kék szdma 25-50 lehet. A hivatkozdsok az irodalomjegy-
zékben arab szamokkal, kiilon sorban kezdve, névsor sze-
rint (abc sorrend) kertlnek listdra. A hivatkozds mddja a
szovegben: zarbjelben a hivatkozott kézlemény jegyzék-
ben szerepld szdma.

Idézett kozlemény (a2 Medline/Pubmed) szerint: szerzG(k)
neve (vezetéknév, keresztnév kezdébetdije, vesszd, utolsd
név utdn pont), a kozlemény teljes cime, pont, folydirat
cime (nemzetkdzi révidités szerint), megjelenés éve, pon-
tosvesszd, a kotet szdma, kettéspont, az els6 és utolsé ol-
dal szdma, pont. PL: Hammer H, Németh ], Andriska M.
Idézett cikk cime. Szemészet 1989; 126: 7-9. Minden hi-
vatkozas végén — ahol van — a DOI azonositét fel kell
tiintetni.

Idézett konyv: szerz(k) neve, utolsé szerzé utdn pont,
fejezet cime, pont, szerkeszt8(k) neve, (ed. vagy szerk.): a
kényv cime, kotetszdm, a kiadd neve, a kiad4s helye, ki-
adés éve, pontosvessz§, a hivatkozott oldalszamok, pont.
PL: Miller NR. Sparing of the macula. In: Miller NR (ed.):
Walsh and Hoyt’s Clinical Neuroophthalmalogy. 4™ ed.
Vol. 4. Williams & Wilkins, Baltimore 1991; 145-147.

A kézirat végén a levelezd szerzd teljes neve, levelezési és
e-mail cime kézlendé.

Tdbldzatok: Az irodalom utdn arab szdmokkal jelolve,
mindegyik tdblazat kilon lapra késziljon. A tablazat le-
gyen kénnyen attekinthet8 és a széveges részt pétolja.
A tablazat cimét és a megértéséhez sziikséges magyara-
zatot a tablazat folé, a tablazat sorszdma utan gépeljiik
(PL: 1. téblazat. A szaruhdrtya-atiltetések szama éven-
ként).

Abrik szovege: A kézirat végén, kiilon lapon szerepel. Az
abra cime és lefrdsa révid és kifejez6 legyen. Az dbrdk sza-
mozésa arab szdmmal torténik. Az dbra szé helyett ne
hasznaljunk ,kép” kifejezést.

Formai kévetelmények

* A szovegszerkesztés Times New Roman betdtipussal
torténjen. Szimbdlumok, specidlis karakterek: meg-
kotés nincs. Word formatumban kell elkiildeni,
korrektura nélkiil.

» Tabl4dzatok forméja: MS Wordben készitett.

*  Grafikonok forméja: JPG formétum.

*  Képek formdja: 300 DPI felbontésban késziilt JPG for-
méatum.
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Az abrak és tablazatok pontos elhelyezését kérjiik a
kéziratban, a vonatkoz6 mondat végén megjeldlni.
Hivatkozdsok mondat végén: a hivatkozds szdma z4rdjelben
és ezutdn jon a mondatvégi pont.

Etikai elvarasok

Emberen végzett kisérletek leirdsaban jelezni kell, hogy a
kisérletek megfelelnek a felel8s bizottsdgok etikai norma-
inak (regionalis vagy intézeti), az 1975-6s Helsinki Dek-
lardciénak, illetve az 1983-as reviziéjdnak. Ennek meg-
felel6en a bemutatott beteg nevét, nevének kezd&betdit,
koérhazi ismertetd jeleit nem szabad a kozleményben fel-
hasznaélni, kilénésen a képanyagban nem. Ha éallatkisér-
letek bemutat4sardl van szd, jelezni kell, hogy a kisérletek
lebonyolitasa, az allatok tartasa megfelelt a helyi, nemze-
ti, illetve nemzetkozi eléirdsoknak.

Ismeételt kozlés

Ismételt kozlés megengedhetd az alabbi feltételekkel:
1.mindkét érintett folydirat szerkeszt&ségét értesitet-
ték a kett8s kozlésrdl;
2.az els6 folydiratban levs kézlés prioritdsa biztositott;

3.a mdésodik kozlés adatai és kovetkeztetései kis eltérés-
sel egyeznek;

4.a maésodik kozlésben labjegyzetként kijelenti(k) a
szerz§(k): ,Ez a kozlemény a ...... folyéiratban (teljes
hivatkozds) megjelent cikk adatain alapul”.

Lektoralas

Minden cikket két lektor birél el; statisztikai elemzés ese-
tén statisztikus lektor véleményét is kikéri a szerkeszts-
ség.
A lektori vélemények alapjdn atjavitott kéziratokat is-
mételten be kell nydjtani, mellékelve egy részletes listat,
amely a lektorok véleménye szerinti sorrendben valaszol
a lektorok 4ltal felvetett kérdésekre, és tételesen kozli a
kéziratban tett valtoztatdsokat.
Kefelenyomatot javitas céljara az elsé szerz6nek kiildiink.
A javitas helyessége a szerzé felel6ssége. A javitds az ere-
deti szoveg legkisebb véltoztatdsaval torténjen. A kefe-
lenyomatot a javitasok, valtoztatdsok felsoroldséval és a
valtoztatds helyének megjelolésével kell visszakiildeni. A
kézirattdl eltérd valtoztatdsok nyomdai koltsége a szerz8t
terheli.

A Szemészet szerkeszidbizottsdga

2025. Marcius 15-i palyazat

A Magyar Szemorvostarsasag marcius 15-e alkalmabdl minden évben palyazatot hirdet
35 évnél fiatalabb szemész orvosok részere.

A 2025. évre meghirdetett témak:
1. A szemeészet torténete, nagy elédok a magyar szemeszetben
2. LegUjabb eredmeények a szemészetben
3. Kazuisztika

Dijazas (kategariankent): . dij: 100 O0QO Ft; II. dij: 60 00O F; Ill. dij: 40 000 Ft

A pélyazat maximalis terjedelme 10 szabvany oldal. A széveg a Szemészet Ujsagban elvart
formatumot kell hogy kovesse (lasd: Roviditett,nédositott tajékoztatas a szerzéknek,
Szemeészet 2024. 161. 4. 215. oldal).

A palyazatot elektronikus Gton kell bekildeni a Magyar Szemorvostarsasag cimeére:
elnokseg@szemorvostarsasag.hu
A palyazat jeligés, kérjuk 2 kulon pdf fajlt kaldjon:

1. Kézirat olyan formaban, hogy sem a szerzd neve, sem a munkahelye ne legyen beazonosithato.
A f3jl neve a jelige legyen (pl. ,Vision 2020 palyazé pdf")
2. A palyazé nevét, munkahelyét, e-mail cimét, valamint telefonszamat tartalmazo fajl.
A f3jl neve a jelige legyen (pl. ,Vision2020 palyazo pdf").
Az e-mail targyszavaba irja: ,Marcius 15 péalyazat"
Bekiildési hatatidé: 2025. marcius 31.

Az elntékség biztositja a palyazat elbiralasanak anonimitasat.
A palyazatok elbiralasat a Magyar Szemorvostarsasag altal felkert zsiri vegzi, a dijak atadasa
a Magyar Szemorvostarsasag 2025 evi kongresszusan torténik.

Prof. Dr. Nagy Zoltan Zsolt MSZT elnok sk., Prof. Dr. Csutak Adrienne MSZT fétitkar sk.
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MIERT AJANLJUK?

20 mg lut
20 mg cin

Komplex készitmény

7 hatéanyag

/
A normal latas fenntartdsdért* {f
e
7

Szemerd
-:"@f

/

1DB FELNOTTEKRE VONAT-

HATOANYAGOK 5 KOZO NAPI BEVITELI

FILMTABLETTABAN | oEFERENCIAERTEK %-A
A-vitamin 800 ug 100%
B,-vitamin 2,8 mg 200%
C-vitamin 100 mg 125%
E-vitamin 15 mg 125%
Réz 1,1 mg 110% . . .

A készitményt javasolt
Cink ploNagle] 200% z ~
: legalabb 6 hénapon

Lutein (nagy brsony- 20 mg — keresztul alkalmazni.
virag kivonatabol)

** zeaxantint is tartalmazhat

* Az A-vitamin, valamint a B_-vitamin (riboflavin) hozzajarul a normal latas fenntartasahoz.
2

A Béres Szemer6 Forte filmtabletta étrend-kiegészité készitmény. Az étrend-kiegészité nem helyettesiti a kiegyensulyozott, vegyes étrendet és az egészséges életmaodot.

Kizarélag egészségligyi szakembereknek sz6l6 kommunikacié. Kérjuk, ne tegyék fogyasztok részére elérhetévé vagy lathatéval

BSZ2406_SZM

Lezaras datuma: 2024. 06. 07. Forgalmazza: Béres Gydgyszergyar Zrt., 1037 Budapest, Mikoviny u. 2-4., www.beres.hu

BIBERES A neviinket adjuk az egészséghez




A VABYSMO® V az elsd és egyetlen engedélyezett bispecifikus
antitest, amely a VEGF-A és Ang-2 célzott blokkoldsaval helyreéllitja a
vaszkularis stabilitdst az nAMD-ben, DMO-ban és RVO-ban is. -4

Referenciak: 1. A VABYSMO® Alkalmazési el8irés: https://ec.europa.eu/health/documents/community-register/2024,/20240726163393/anx_163393_hu.pdf; 2. Heier, JS et al. Lancet vol. 399,10326 (2022): 729—-740; 3. Wykoff, CC et al. Lancet vol. 399,10326
(2022): 741-755; 4. Tadayoni, R., et al. Ophthalmology, 131(8), 950960 (2024).

V Ez a gydgyszer fokozott feliigyelet alatt 4ll, mely lehetdvé teszi az Gj gydgyszerbiztonségi informacidk gyors 4. Az egészségiigyi szakembereket arra kérjiik, hogy jelentsenek barmilyen feltételezett mellékhatast. A feltételezett mellékhatésokat be]elemheﬂ
kézvetleniil a hatésag részére a hatésag hon\ap]an talalhaté bejelenté lapon (https: //www ogyei.gov. hu/gyogyszer me\lekhav‘as) A bsjelenlo lapot elkiildheti e-mailen: adr.box@nngyk.gov.hu, faxon: +36-1-886-9472 vagy postai Gton a Nemzeti Nepsgeszsegugyl és
Gydgyszerészeti Kézpont cimére (NNGYK 1372 Budapest, Pf. 450). A nemkivanatos k a Roche biztonsagi egysége felé is jelenthetk a www.roche.hu honlapon talalhaté beje\emo lapon, a hungary.drugsafety@roche.com e-mail cimen vagy az alabbi

elérhetségeken: Roche Magyarorszég Kft. H- 1112 Budapest, Balatoni Gt 2/a, Tel.: 06-1-279-4500 Fax: 06-1-279-4501.

A Vabysmo 120 mg/ml oldatos injekcié 28,8 mg faricimabot tartalmaz 0,24 ml oldatban, injekciés tivegenként. A Vabysmo felnétt betegek szamara javallott az alébbiak kezelésére: neovascularis (nedves) idéskori maculadegeneratio (nAMD), diabeteses maculaoedema
(DMO) okozta latasromlas, és refinalis vena occlusio (RVO — retinalis vénés g vagy vena centralis refinae elzarédasa) kdvetkeztében kialakult maculaced. okozta latasromlas.

Adagolas Neovascu|ar|s (nedves) id8skori maculadegeneratio (NAMD): Az ajénlott adag 6 mg (0,05 ml oldat) intravitrealis injekcié formajaban alkalmazva, amelybd| az elsé 4 adagot 4 hefente (Havon'a) kell beadni. A kezelés megkezdése utén 20 és/vagy 24 héttel a
k anatémiai p k szerinti és/vagy latasélességgel mért értékelése javasolt, annak érdekében, hogy a kezelés egyénre szabhato legyen. Ezt kévetéen a kezelés egyénre szabhaté a “kezelés és kiterjesztett adagolési rend” megkdzelitéssel.
Diabeteses maculacedema lDMO) okozta |&tasromlés: Az ajénlott adag 6 mg (0,05 ml oldat) intravitrealis injekcié forméjéban alkalmazva, amelybé| az elsé 4 adagot 4 hefente (havonta) kell beadni. Ezt kévetden a kezelés egyénre szabhaté a “kezelés és kiterjesztett
adagolési rend” megkézelitéssel. Maculaoedema RVO (retinalis vénas 4g vagy vena centralis retinae elzarodasa) kove!kez?eben Az ajan\oﬁ adag 6 mg (0,05 ml oldat) infravitrealis injekci6 forméjéban 4 hetenként (havonta) alkalmazva; 3 vagy tébb egymést kévets, havi
injekcidra lehet sziikség. Ezt kévetden a kezelés egyénre szabhaté a “kezelés és kiterjesztett adagolési rend” kozelitéssel. Ezt a készitményt kizérdlag intravitrealis injekcidk beadasaban jértas szakorvos adhatja be. Minden egyes injekciés iiveget csakis egyetlen szem
kezelésére szabad alkalmazni. Id&skori neovaszkularis (nedves) macula degeneratio (nAMD) indikéciban a gydgyszer tételes elszamolés alé esik;
Vi f

a kazfi irozés alapjaul elfogadott 4ra 306 331 Forint, a timogatas 8sszege O Forint, a téritési dij 306 331 Forint.

Vényksteles gyégyszer. Az Eurdpai Gyégyszeriigyndkségnek a gydgyszerre vonatkozd bejegyzése: https://www.ema.europa.eu/en/medicines/human/EPAR/vabysmo. A jévahagyott alkalmazési el8irés datuma:

2022. szeptember 15, és legljabban frissitett véltozata 2024. jilius 26 ami az Eurdpai Bizotsdg oldalén érheté el: https://ec.europa.eu/health/documents/community-register/2024/20240726163393/anx_ o
163393_hu.pdf. Bévebb informaciéért olvassa el a gydgyszer alkalmazési el8irasat az Orszégos Gydgyszerészeti és Elelmezésegészségiigyi Intézet honlapjan is: https://ogyei.gov.hu/
gyogyszeradatbazis&action=show_details&item=230428. .
Tovabbi informéci6: Roche (Mag; 4g) Kft., 1112 Budapest, Balatoni (t 2/a, Tel: 06-1-279 4500, Fax: 06-1-279 4501, e-mail: hungary.medinfo@roche.com, www.roche.hu F
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Latogasson el a
Magyar Szemorvostarsasag online oldalara,
ahol a nyomtatasban megjelent cikkek
mellett bévebb tartalmat talal!

¢ Friss, aktualis tarsaséagi hirek
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Latogasson el a Magyar Szemorvostarsasag
online oldalara, ahol a nyomtatasban megjelent cikkek
mellett bévebb tartalmat talal!
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* Friss, aktualis tarsasagi hirek
e Szakmai Ujdonséagok
¢ \/idedinterjuk hazai és kulfoldi szaktekintélyekkel
¢ Beszamolok hazai és nemzetkdzi kongresszusokral
¢ Tudomanyos cikkek
¢ Tovabbképzesek
e A folydiratban megjelent cikkek bévitett, interaktiv tartalmakkal

REGISZTRACIOT KOVETOEN RENDSZERES
ONLINE HIBLEVELBEN ERTESULHET A FRISS TARTALMAKROL.

szemorvostar'sasag.hu
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LUMIGAN®

BAK tartalmu PGA analégok  BAK tartalom (mg/ml)

0,00 0,02 0,04 0,06 0,08 0,10 0,12 0,14 0,16 0,18 0,2

LUMIGAN 0,3 mg/ml oldatos szemcsepp I

NFORT 0,3 mg/ml + 5 mg/ml oldatos szemcsepp [N
] ARUCOM 0,05 MG/ML+5 MG/ML OLDATOS SZEMCSEPP
Huma-Talia 0,05 mg/ml + 5 mg/ml oldatos szemcsepp

LAPROSEP 0,05 MG/ML OLDATOS SZEMCSEPP

LaproseP Komb 0,05 mg/ml +5 mg/ml oldatos szemcsepp

Precisa 0,05 mg/ml + 5 mg/ml oldatos szemcsepp
Xalacom 0,05 mg/ml + 5 mg/ml oldatos szemcsepp

Lanotan 50 mikrogramm/ml oldatos szemcsepp

*
' Latanoprost Actavis 0,05 mg/ml oldatos szemcsepp
a I a o m m a ™) Latanoprost Pfizer 0,05 mg/ml oldatos szemcsepp

Unilat 0,05 mg/ml oldatos szemcsepp

XALATAN 0,05 mg/ml oldatos szemcsepp
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PREMIUM MULENCSEK
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PREMED PHARMA KFT.
CiM 2040 Budabérs, Gyar utca 2.

E-MAIL info@premedpharma.hu

WEB www.premedpharma.hu



Yuflyma?

Adalimumab

Legfeljebb
31 napig
eltarthaté
25 °C-ig

Citratmentes

Magas

koncentracio Latex
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Yuflyma (adalimmabf‘, tars az uveitis
és gyermekkori uveitis kezelésében

o

OO HEALTHCARE
@CELLTRION

Uveitis, gyermekkori uveitis, hidradenitits suppurativa indikaciékban:
A termék kozfinanszirozasban nem részesul, egyedi méltanyossag keretében kérelmezhetd.

Kozfinanszirozés alapjaul elfogadott ar, a tamogatas 6sszege, téritési dij a termék tovabbi indikécidiban, kiszerelésenként: Yuflyma  (Adalimumab) 40 mg oldatos injekcié eléretoltott injekcios tollban: brutté fogyasztoi
ar: 151 658 Ft (2x0,4ml eléretoltott injekcios tollban). 77/a1. El besorolas ala tartozé gydgyszerkészitmény. Kiemelt tamogatasi 6sszeg: 151 358 Ft. Téritési dij kiemelt tamogatas esetén: 300 Ft; Brutt6 fogyasztoi ar: 75
801Ft (1x0,4ml eléretoltott injekcios tollban); 77/a1. Eii besorolas ala tartozd gyogyszerkészitmény. Kiemelt tdmogatdsi 6sszeg: 75 501 Ft. Téritési dij kiemelt tamogatas esetén: 300 Ft; Yuflyma  (Adalimumab) 80 mg
oldatos injekcio eléretoltott injekcids tollban: brutté fogyasztoi ar: 151 658 Ft (1x0,8ml eléretdltott injekcids tollban). 77/a1. Eli besorolas ala tartozé gydgyszerkészitmény. Kiemelt tamogatasi 6sszeg: 151 358 Ft. Téritési
dij kiemelt tdmogatas esetén: 300 Ft; ~ Ez a gydgyszer fokozott feliigyelet alatt all, mely lehetévé teszi az Uj gyogyszerbiztonsagi informacidk gyors azonositasat. Az egészségtigyi szakembereket arra kérjik, hogy
jelentsenek barmilyen feltételezett mellékhatast. Bévebb informacidért olvassa el a gydgyszer alkalmazasi el6irasat!
https://www.ema.europa.eu/en/documents/product-information/yuflyma-epar-product-information hu.pdf:Forras: 1, Yuflyma: Alkalmazasi el6irés; Forgalomba hozatali engedély jogosultja: Celltrion Healthcare
Hungary Kft., 1062 Budapest, Vaci ut 1-3, WestEnd Irodahaz, B-torony, Magyarorszag; Email: healthcare.hu@celltrionhc.com; Lezaras datuma: 2024. 11. 14.




TAMOGATOTT REFERATUM

A faricimab valés hatasossaga és biztonsagossaga
neovaszkularis, idéskori makuladegeneraciéban:
A TRUCKEE-tanulmany — 6 hénapos eredmények

Ez az 6sszefoglalé a TRUCKEE-vizsgalat 6 honapos eredményeit mutatja be, amely a faricimab valos hatékonysa-
géat és biztonsagossagat vizsgalja a neovaszkularis idéskori makuladegeneracio (hnAMD) kezelésében. A tanulmany
multicentrikus, retrospektiv vizsgalatot végzett azon betegeken (betegek szama = 335, szemek szama = 376),
akik 2022 februarja és 2022 szeptembere kdzott faricimabkezelést kaptak nAMD esetén. Az egyszeri faricimab-
injekciot kapott szemeknél ((=376) a BCVA értéke atlagosan +1,1 betiivel javult korabban kezelt szemek esetében
(n=337), mig a kezelésnaiv szemeknél (=39) +4,9 betivel. A CST-ben tapasztalt cstkkenések —31,3 pm, —-25,3 pm
és -84,5 pm voltak, attol figgéen, hogy a szemek korabban kezeltek voltak vagy sem. Harom injekciét kdvetéen
(n=94) a BCVA-értékek +3,4 bet(, +2,7 bet(i és +8,1 betlire emelkedtek, mig a CST csokkenése rendre -43,4 pm,
-38,1 pm és -80,1 pm volt. A tanulmany megallapitja, hogy a faricimab javitja az nAMD-s betegek latasélessegét
€s anatomyiai paramétereit, jo toleralhatdsagot és biztonsagossagot nyUjtva a valés klinikai kértlmenyek kézott. A
folyamatban lévé kutatasok megerésitik a faricimab szerepét az nAMD-ben szenved6 betegek ellatasaban.

Bevezeteés

A neovaszkuldris, id6skori makuladege-
nericié (nAMD), mds néven nedves
vagy exsudativ AMD a choriocapillaris-
bdl a retindba nytlé kéros érrendszerrel
jar, amely veszélyezteti a retina pig-
menthdmjat (RPE) és a fotoreceptoro-
kat (1). Ez folyadékfelhalmozédashoz,
exsudéciéhoz és vérzésekhez vezethet,
ami latasvesztést, RPE-levaldst vagy
szubretindlis fibrézist okozhat, ameny-
nyiben a kezelés nem kezdddik meg
id6ben, nem kezelik megfeleld id&ben.
A kozelmultban térzskonyvezésre ke-
riilt a faricimab, egy bispecifikus mo-
noklonalis antitest, amely a VEGF-A és
az angiopoietin-2 (Ang-2) ellen irdnyul.
Mindkét faktor a neovaszkularizaciét
és az érszivargast serkenti, az Ang-2 pe-
dig stlyosbitja az instabilitast és az ex-
sudéciét (2). A faricimab kettds gatlasa
potencidlisan teljes kort szupresszit
kindl, fokozva az érstabilitast (3).

A TENAYA és a LUCERNE III f&-
zisi vizsgalatokba 1300 kezelésnaiv
nAMD-s beteget vontak be, és a ki-
indulési legjobb korrigdlt latasélesség
(BCVA) viéltozasat vizsgaltak. A farici-
mabbal kezelt betegek +5,8 vagy +6,6
betl BCVA-novekedést értek el, hason-
léan az aflibercept +5,1 és +6,6 betd-
jéhez, megerGsitve a non-inferioritast

(4). Hasonl6 csokkenés tapasztalhat6 a
centralis mez6 (atlagos) vastagsaga (an-
golul: Central Subfield [Mean] Thick-
ness, rovidités: CSMT vagy CST; a
choroidalis neovaszkularizacié [CNV])
méretében és a szivargasban, hasonld
biztonsdgossag mellett. Az elsé évben
a faricimabbal kezelt betegek 80%-a
fenntartotta a 16 vagy 12 hetes adago-
lasi intervallumot, 45% pedig a 16 hetes
adagolasi intervallumot (5). A masodik
év adatai alapjan a faricimabbal kezelt
betegek 60%-a tartotta fenn a 16 hetes
adagolési intervallumokat, a Q8W afli-
bercepthez hasonl6 latasjavulassal és
hasonlé anatémiai eredményekkel (6).

A mindennapi gyakorlatban eddig
még kevés klinikai adat allt a rendel-
kezéstinkre, kulontsen a refrakter
nAMD-betegek esetében. A TRUC-
KEE-vizsgalat ezt a hidnyossagot ki-
vanja potolni, betekintést nydjtva a
faricimab valés hatékonysigaba, ha-
tastartamdban és biztonsagossagaba
valés klinikai kortilmények kozott.

Madszerek
Résztvevok

14 amerikai helyszinen azonositottak
és vontak be nAMD-kezelésre szoruld
betegeket a tanulmanyba. Mivel azo-
nosité adatokat nem gydijtottek, Ad-

varra Institutional Feltlvizsgalé Testti-
let (IRB) a vizsgélatot nem feliigyelte.
A helyszinek titoktartast biztositottak.
Minden faricimabbal kezelt beteg be-
kertilt a vizsgalatba, tovabbi kizarasok
nélkil, ezzel is biztositva azt, hogy a
vizsgdlatban gyjtott adatok a min-
dennapi klinikai gyakorlatot fedjék le.

Vizsgalati terv

A vizsgélatban nem allitottak fel kiz4-
rasi kritériumokat, de az elemzésbe csak
azok a betegek kertiltek be, akiknél volt
kovetéses vizsgalat (néhany betegnél az
adatfelvétel id6pontjaban még nem volt
befejezett a kovetés). Az 6sszegydjtott
adatok kozott szerepeltek a demografi-
ai adatok (életkor, nem), adott esetben a
kezelési el6zmények (kordbbi kezelések
szama, kordbbi kezelés tipusa, kordbbi
kezelési id6koz, uveitis és intraokula-
ris gyulladas (IOI), latasélesség, CST,
retinafolyadék jelenléte (intra- vagy
szubretindlis — IRF és SRF), pigment-
ham-levalds (PED) és PED magassaga,
ha volt ilyen, valamint mellékhatdsok.
A retinafolyadék vagy PED jelenlétét
az egyes vizsgdldk optikaikoheren-
cia-tomografia (OCT) alapjan haté-
roztak meg. A PED magassagit OCT
szoftveres mérSeszkozzel mérték. A
Snellen latasélességet az ETDRS (Early

Eredeti kiadvany: Khanani AM, Aziz AA, Khan H, et al. The real-world efficacy and safety of faricimab in neovascular age-related macular
degeneration: the TRUCKEE study — 6 month results. Eye 2023. https://doi.org/10.1038/541433-023-02553-5
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Treatment Diabetic Retinopathy Stu-
dy) BCVA-pontszdmdéra az ,ETDRS
= 85+50 X loglO (Snellen-frakcid)”
(7) képlet segitségével szamitottdk at.

Statisztikai elemzés

A kiinduldsi és demografiai adatokat
deskriptiv statisztikdval értékelték. A
hatékonyséagot a korabbi kezelési eléz-
mények alapjén is felosztottdk, mint
példaul  kordbbi anti-VEGF-kezelés
vagy kezelésnaiv, hogy meghatarozha-
té legyen a javulds az egyes populaci-
ékban. A hatékonysagot a BCVA, CST,
és PED-magasséag valtozasa, valamint a
PED, az IRF és az SRF jelenlétének sza-
zalékos ardnydban mérték. A bizton-
sagossagot a nemkivanatos események
ismertetésével Gsszegezték, és szignifi-
kancigjukat kétoldali t-préba-elemzés-
sel vizsgaltak, p<0,05 értékkel.

Eredmeények
Résztvevok jellemzoi

Osszesen 335 beteg, 376 szemét kovet-
ték nyomon, akik egyetlen faricimab-
injekcidban részestiltek. Ezek koziil 39
szemet nem kezeltek kordbban, mig
337 szemet el6z6leg anti-VEGF-keze-
lésben részesitettek, 237 szemet pedig
afliberceptkezelésben részesitettek a

koréabbi vizit sordn (1. tablazat).

Hatékonysag

Egy faricimabinjekcio
utankovetése (1FU)

Egy faricimabinjekciét kovetSen 376
szem atfogd vizsgalata sordn jelentds
javulds mutatkozott a kiinduldsi ér-
tékhez (K) képest. Minden betegnél
(n=876 szem) atlagosan +1,1 betd
BCVA-novekedés és jelentss, —31,3
um-es CST-csokkenés volt tapasztal-
hat6. A barmely anti-VEGF-rél valté
betegek (n=337 szem) atlagosan +0,7
betlis BCVA-névekedést és jelentGs,
25,3 um-es atlagos CST-cstkkenést
mutattak, a kordbbi kezelésiikhoz ha-
sonlé kezelési intervallumot fenntart-
va. Ezeknek a betegeknek a tobbsége,
akiket kihivést jelents esetekként jel-
lemeztek, atlagosan 31,1 korabbi in-
jekciét kaptak az elsé faricimabkeze-
lés elstt. Az afliberceptrdl faricimabra
valté betegek (n=237 szem) szerény,

1. tablazat: TRUCKEE-vizsgalat betegek demografiai

jellemzoi, beleértve az életkort, a nemet és a részle-

tes kezelési eldézmenyeket

Valtozo Atlag
Eletkor (év) 798
Valtozd Groups
Nem Feérfi
N6
Aflibercept

Ranibizumab
Brolucizumab
Bevacizumab
Kezelésnaiv

Korabbi anti-VEGF
hatéanyag

Tartomany
44°-100

N (%)

150 (44,8%)
185 (55,2%)
237 (63,0%)
58 (15,4%)
26 (6,9%)
16 (4,3%)
39 (10,4%)

“Erdemes kiemelni, hogy egy 44 éves beteget vontak be az elemzésbe, amely lényegesen
fiatalabb életkor, mint a nAMD tipikus megjelenése. Ezt a beteget a Best vitelliform maku-
ladisztréfia masodlagos CNV-vel diagnosztizaltak. Médositva: Khanani et al, 2023.

atlagosan +0,2 bettis BCVA-noveke-
dést és jelentds, atlagosan —26,3 um-
es CST-csokkenést mutattak hasonld
kezelési id6kozon belil. A kezelésnaiv
betegek (n=39 szem) latvanyos javu-
last mutattak, +4,9 betd atlagos BC-
VA-névekedéssel és —84,5 um atlagos
CST-csokkenéssel (2. tablazat).

Az anatémiai eredményeket OCT-n
kereszttl vizsgdlva tobb betegnél az
IRF és SRF felszivédasa vagy PED tel-
jes feloldédéasa kovetkezett be egyetlen
faricimabinjekciét kovetSen. Azokndl,
akik barmilyen anti-VEGF-rél valtot-
tak, az IRF 17,8%-ban, az SRF 36,6%-
ban és a PED 11,1%-ban oldédott fel.
Az afliberceptrél valték korében az
IRF felszivéddsa 12,3%, az SREF fel-
szivbédasa 37,2%, a PED feloldédésa
pedig 3,2% volt. A kezelésnaiv bete-
gek 40,0%-anal az IRF felszivédasa,
25,0%-4nal az SRF felszivédasa és
41,7%-andl a PED feloldédasa kovet-
kezett be (3. tablazat).

Harom faricimabinjekcié utdnkoéveté-
se (3FU): 89 beteg (n=94 szem) 4tfo-
g6 értékelése harom faricimabinjekciét
kovetSen még inkdbb aldtdmasztotta
a faricimab hatékonysdgat. Minden
beteg jelentSs, atlagosan +3,4 betds
BCVA-noévekedést és atlagosan —43,4
wm-es CST-cs6kkenést mutatott a
kiinduldsi értékhez képest. A bar-
mely anti-VEGF-r6l attéré betegeknél
(n=81 szem) jelentds, +2,7 bets atla-
gos BCVA-novekedést és —38,1 um-es
atlagos CST-csokkenést tapasztaltak
a kiindulasi értékhez képest. Az afli-
berceptrdl faricimabra 4ttéré betegek-
nél (n=64 szem) +2,2 betl atlagos
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BCVA-novekedést és —42,6 um jelen-
t6s atlagos CST-csokkenést tapasztal-
tak. A kordbbi anti-VEGEF-kezelésrél
val6 valtast kovetben 25, 210 vagy 215
betti BCVA-javuldst mutaté betegek
elemzése soran 24, 17, illetve 11 beteg-
nél tapasztaltak ilyen javuldst, ami ki-
emeli a faricimab latasélesség-el6nyét.
A kezelésnaiv betegek (n=13 szem),
atlagosan +8,1 betlis BCVA-ntveke-
dést és jelentGs, atlagosan —80,1 um-es
CST-csokkenést mutattak a kiindulési
értékhez képest (4. tablazat).

Az anatémiai eredmények hirom in-
jekci6 utdn is biztatéak maradtak, az
IRF 21,4%-o0s, az SRF 20,8%-o0s felszi-
védéssal és a PED 14,9%-os feloldasa-
val az 6sszes betegnél. Az anti-VEGE-
rél vélték esetében az IRF 9,6%, az
SRF felszivédasa 20,5%, a PED felol-
dédasa pedig 20,5% volt. Az afliber-
ceptrdl faricimabra attéré betegeknél
az IRF felszivédasa 23,8%, az SRF
felszivédasa 36,4%, a PED felold4sa
pedig 22,2% volt. A kezelésnaiv bete-
gek esetében az IRF felolddsa 45,5%,
az SREF feloldasa 25,0%, a PED el6for-
duldsa pedig 40,0%-kal csokkent (5.
tablazat).

Biztonsagossag

A biztonsagossagi megfigyelések sordn
két esetben szamoltak be intraokuldris
gyulladasrdl. Egyik eset egy fert6z6 en-
dophthalmitis, amelyet intravitrealis
antibiotikummal kezelve a beteg latasa
hérom hét mulva visszadllt a kiindula-
si szintre. A masodik eset a negyedik
faricimabinjekciét kovets enyhe elil-



2. tablazat: Hatékonysag egy faricimab injekciot kovetden

Teljes hatékonysag 1 faricimabinjekcié utan (n = 335 beteg, 376 szem)

Kiindulasi érték

Utankovetési érték

Valtozo Atlag [SEM] Atlag [SEM]
ETDRS (betd) 59,5 bet(i [0,06] 60,6 bet(i [0,05]
CST (um) 334,3 um [0,32] 303,0 um [0,28]
PED magassag™* (um) 2445 ym [1,371] 185,6 pm [1,99]

Barmilyen anti-VEGF-rél atallitott betegek hatékonysaga (n = 298 beteg, 337 szem)

ETDRS (bet(i) 80,0 beti [0,06] 60,7 betii [0,08]
CST (um) 328,0 pm [0,35] 302,7 ym [0,35]
PED magassag™* (um) 244.5 pm [1,55] 185,6 pm [1,60]

Hatékonysag az Afliberceptrdl atallt betegeknél (n = 209 beteg, 237 szem)

ETDRS (beti) 61,5 bet(i [0,08] 61,7 betii [0,08]
CST (um) 329,8 pm [0,48] 303,5 um [0,45]
PED magassag™* (um) 2316 pm [1,87] 180,1um [1,91]

Hatékonysag kezelésnaiv betegeknél (n = 37 beteg, 39 szem)

ETDRS (bet(i) 55,8 bet(i [0,59] 60,7 betii [0,51]
CST (um) 380,4 pm [2,86] 295,9 um [2,26]
PED magassag™* (um) 199,3 pm [10,4] 105,5 pm [12,6]

*Adott esetben. Médositva: Khanani et al, 2023.

s6 kamrai gyulladasként jelentkezett,
amelyet lokélis szteroidokkal kezel-
tek a megsz(inésig. Ezen betegnél bro-
lucizumabkezelés sordn ugyanabban a
szemben eliils§ uveitis alakult ki, ok-
kluziv vasculitis nélkul. A faricimabke-
zelések soran nem volt példa retinavas-
culitisre, sem retinaartéria-elzarédésra
vagy RPE-szakadésra.

Kovetkeztetések

A Kklinikai vizsgalatok alapveté fon-
tossdgliak az djonnan engedélyezett

gyogyszerek megismerésében, azon-
ban a tipikus vizsgdlati beteg nem
mindig ttkrézi a klinikdn latotta-
kat. Valés adatokra van sziikségiink a
gyogyszerek klinikai heterogenitdsa-
nak megértéséhez.

A vizudlisan és anatémiailag is po-
zitlv eredmények a faricimab haté-
konysdgat emelik ki a kilénb6zd
kezelési el6zményekkel rendelkezd
betegek korében. Kiilondsen az olyan
demografiai jellemzdék irdnt mutat-
kozik érdekl6dés, mint a kordbban
kezelt betegek, kuléndsen azok, akik

3. tablazat: Betegek szama akiknél IRF SRFE eés PED

feloldodott 1 faricimabinjekcic utan

Valtozoé Betegszam Betegszam A (%)

(kiindulas) (utankovetés)
Barmely anti-VEGF-rél atvaltott betegek
IRF 112 92 -17.2
SRF 172 92 -36,6
PED 171 152 -1
Afliberceptrol atvaltott betegek
IRF 73 64 -12,3
SRF 121 76 -37.2
PED 125 121 -3.2
Kezelésnaiv betegek
IRF 25 15 -40
SRF 20 15 -25
PED 12 7 -41,7
Médositva: Khanani et al, 2023.
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Valtozas p-érték
1,1 betd 0,035
-31.3 pm <0,001
-589 pum <0,001
0,7 betl 0,196
-25,3 pm <0,001
-58.9 pm <0,001
0,2 betd 0,782
-26,3 pm <0,001
-51,5 uym <0,001
4.9 betl 0,076
-84,5pum <0,001
-93,8 upm 0,001

az afliberceptrdl, a retinaspecialistak
korében elterjedt standard-of-care-
16l valtottak. A kordbban mar kezelt
betegek esetén kevés adat all rendel-
kezésre, mivel ezek a betegek nem
vettek részt a faricimab nAMD klini-
kai vizsgalataiban. Az itt bemutatott
valés elemzések bemutatjék ezen be-
tegek tartés latdsélességét és jelends
anatémiai javuldsat is. Ebbe beleértve
a centralis mez§ vastagsdgit (CST)
és az IRF, SRF és PED javulasat. Fi-
gyelemre méltd, hogy ezek a paramé-
terek mar egyetlen injekcié beadasa
utédn is javuldst mutattak, amely haé-
rom adag beaddsa utdn fennmaradt.
Ez arra utal, hogy a faricimab elénye-
inek optimalizdldsdhoz a kordbban
kezelt betegeknél feltolté dézisokra
vagy tobb injekciéra lehet sztkség.
Ezek az adatok Gtmutatdst adhatnak
az orvosoknak a tartésan fenndll6
folyadékkal kiizdé betegek kezelési
stratégidjanak testre szabdsdhoz, és
ha lehetséges, harom kezdeti havi in-
jekciot javasolnak, vagy a kordbbi ke-
zelési intervallumot hdrom injekcié
erejéig fenntartjdk, a kezelési inter-
vallum kiterjesztésének mérlegelését
megel6zGen.

A retinaorvosok hatékony, engedé-
lyezett szerekkel kezelik a nAMD-t,
de aggalyok mertilnek fel bizonyos
mellékhatdsok, mint a szemen belili



4. tablazat: Hatékonysag harom faricimabinjekciot kédvetden

Teljes hatékonysag 3 faricimabinjekcié utan (n = 88 beteg, 94 szem)

Kiindulasi Erték Utankévetési Erték Valtozas P-érték
Valtozo Atlag [SEM] Atlag [SEM]
ETDRS (betd) 57,2 betl [0,11] 60,6 bet(i [0,20] 3.4 betd 003
CST (pm) 358,9 ym [0,75] 316,5 pm [1,27] -43,4 pm <0,001
PED magassag™* (um) 273,6 um [2,66] 211,3 um [5,63] -62,3 pm 0,043
Barmilyen anti-VEGF-rél atallitott betegek hatékonysaga (n = 75 beteg, 81 szem)
ETDRS (betd) 58,2 betii [0,24] 60,9 betli [0,23] 2,7 betd 0,045
CST (um) 356,0 pm [1,81] 317.9 pm [1,24] -38,1um <0,001
PED magassag* (um) 277,17um [6,09] 213,5 um [6,33] -69,0 pm 0,006
A BCVA > 5, 10 vagy 15 betis javulast mutato >5 betd >10 betd >15 betd
betegek szama 24 17 11
Hatékonysag az Afliberceptrdl atallt betegeknél (n = 61 beteg, 64 szem)
ETDRS (bet) 61,0 betdi [0,27] 63,2 bet(i [0,19] 2,2 betd 0,142
CST (um) 351,6 um [1,97] 3038,0 pm [1,16] -42,6 pm <0,001
PED magassag* (pm) 248,7 pm [6,16] 1916 pm [7,36] -57,1pm 0,016
Hatékonysag kezelésnaiv betegeknél (n = 13 beteg, 13 szem)
ETDRS (betd) 50,5 betii [2,45] 58,6 betii [1,49] 8.1 betd 0437
CST (um) 388,1um [11,38] 308,0 pm [11,12] -80,1pm 0,204
PED magassag* (um) 173,3 pm [26,68] 98,3 pm [56,771] -750ppm 0,528

*adott esetben. Madositva: Khanani et al, 2023.

5. tablazat:

Betegek szama akinél IRF SRF és PED

feloldodott 3 faricimab injekcio utan

Valtozo Betegszam Betegszam A (%)
(kiindulas) (utankovetés)
Kezelésnaiv betegek
IRF 42 33 -214
SRF 48 38 -20,8
PED 171 40 -14.9
Barmely anti-VEGF-rél atvaltott betegek
IRF 31 28 -96
SRF 44 35 -20,5
PED 44 35 -20,5
Afliberceptrél atvaltott betegek
IRF 21 16 -23,8
SRF 33 21 -364
PED 36 28 -22,2
Kezelésnaiv betegek
IRF " 5 -45,5
SRF 4 3 -25
PED 5 3 -40

Madaositva: Khanani et al, 2023.

gyulladas és a retinavasculitis miatt.
Sokan évatossagbdl keresnek meger6-
sité biztonsagi adatokat az Gj kezelé-
sek bevezetése el6tt. A faricimab hat

hénapos vizsgalata 0,53%-os intra-
okuléris gyulladdst mutatott, és bar
ez alacsony, az 6vatossdg fenntartdsa
javasolt.

A referatum megjelenését a Roche Magyarorszag tamogatta.

A faricimab az nAMD kezelésére els6-
ként engedélyezett bispecifikus anti-
testként Gj lehetSségeket kindl. A hat
hénapos, egy és harom faricimab-in-
jekciét magaban foglal6 TRUCKEE-
vizsgalat eredményei aldtamasztjak
a faricimab elényeit mind a kezelésre
naiv, mind a kordbban kezelt nAMD-s
betegek esetében. A TRUCKEE tovéb-
bi adatai feltarjak a faricimab tartéssa-
gat a kihivast jelentd, kordbban kezelt
esetekben, valamint tovdbbi adatokat
szolgédltatnak a kezelésnaiv betegek-
18], valés helyzetben.
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