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Ocularis pemphigoid – egy ritka, de 
súlyos kimenetelű autoimmun kórkép
Pontszerző továbbképző közlemény tesztkérdésekkel

SZALAI ESZTER DR.

Pécsi Tudományegyetem, Általános Orvostudományi Kar, Szemészeti Klinika, Pécs 
(Igazgató: Prof. Dr. Csutak Adrienne egyetemi tanár)

Az ocularis hegesedő pemphigoid (OCP) a nyálkahártya-pemphigoid (MMP) egyik súlyos megjelenési formája, 
amely krónikus, relapszus-remisszió jellegű, többnyire bilaterális, progresszív hegesedéssel járó conjunctivi-
tist okoz. A betegség patomechanizmusának végpontja a conjunctiva subepithelialis fibrosisa és zsugorodása, 
amely kezeletlen esetben symblepharon kialakulásához, fornixrövidüléshez, súlyos szemfelszíni károsodáshoz, 
valamint irreverzibilis látásvesztéshez vezethet. Az ocularis érintettség az MMP-esetek mintegy 60-70%-ában 
fordul elő és klinikailag nagy kockázatú manifesztációnak tekinthető.
Az OCP etiológiai hátterében autoimmun, II-es típusú túlérzékenységi mechanizmus áll, amelyben genetikai pre-
dispozíció és környezeti trigger együttes hatása következtében autoantitestek kötődnek a conjunctiva bazál-
membrán-zónájának antigénjeihez. Ez komplementaktivációt, gyulladásos mediátorok felszabadulását, majd 
krónikus gyulladást és hegesedést indukál.
A diagnózis alapját a klinikai gyanú és a conjunctiva-biopszia direkt immunfluoreszcenciával történő vizsgálata ké-
pezi, amely pozitív esetben lineáris immunoglobulin (Ig) G, IgA (esetenként IgM) és komplement C3 lerakódást igazol 
a bazálmembrán mentén. A biopszia azonban gyakran fals negatív lehet, ezért a klinikai tünetek és progresszió 
megítélése kiemelt jelentőségű. Az OCP hosszú távú gondozást igénylő betegség, a korai felismerés és a megfelelő 
szisztémás immunmoduláló kezelés döntő szerepet játszik a progresszió lassításában és a látás megőrzésében.

Ocular pemphigoid – A rare autoimmune disease with potentially severe outcomes
Ocular cicatricial pemphigoid (OCP) is a severe manifestation of mucous membrane pemphigoid (MMP) char-
acterised by a chronic, relapsing-remitting, typically bilateral and progressive conjunctivitis associated with 
scarring. The final consequence of the underlying autoimmune process is subepithelial conjunctival fibrosis 
and shrinkage, which, if left untreated, may lead to symblepharon formation, forniceal foreshortening, severe 
ocular surface disease, and ultimately irreversible visual loss. Ocular involvement is reported in approximately 
60-70% of MMP cases and is considered a high-risk presentation with significant prognostic implications.
The pathogenesis of OCP is based on an autoimmune type II hypersensitivity reaction. In genetically predis-
posed individuals, environmental triggers may initiate autoantibody binding to antigens within the conjunctival 
basement membrane zone, resulting in complement activation, release of inflammatory mediators, chronic 
inflammation, and progressive cicatrisation.
Diagnosis relies on clinical suspicion supported by conjunctival biopsy with direct immunofluorescence (DIF). A 
positive DIF typically demonstrates linear deposition of immunoglobulin (Ig) G, IgA (occasionally IgM), and com-
plement component C3 along the epithelial basement membrane zone. However, biopsy results may be falsely 
negative in a substantial proportion of cases, therefore the diagnosis should not be excluded solely on the basis 
of negative immunopathology, and careful clinical evaluation remains essential.
OCP is a chronic, lifelong disease requiring long-term follow-up. Early recognition and prompt initiation of sys-
temic immunomodulatory therapy are crucial, as they may halt or slow disease progression and improve visual 
prognosis. Delayed diagnosis can result in severe, irreversible ocular complications, highlighting the pivotal role 
of ophthalmologists in early detection and the need for multidisciplinary management.
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Ocular pemphigoid – A rare autoimmune disease with potentially severe outcomes

Bevezetés

Az ocularis hegesedő (cicatrizáló) 
pemphigoid (OCP) vagy hagyo-
mányos magyar nevén esszenciális 
kötőhártya-zsugorodás, a nyálka-
hártya- (mucosus membrán) pem-
phigoid (MMP) egyik altípusa (1). 
A betegség történeti leírása több 
mint három évszázadra tekint visz-
sza: a „pemphigoid” kifejezés gö-
rög eredetű (pemphis = hólyag) és 
korábban különböző hólyagos kór-
képek megnevezésére használták, 
elsőként Hippocrates alkalmazta a 
terminológiát (2). A kötőhártyát 
érintő formát elsőként Wichman kö-
zölte 1793-ban, majd Cooper később 
részletesebb klinikai jellemzést 
adott (3, 4). A betegség progresszív, 
súlyos hegesedéssel járó lefolyását 
és látásvesztéshez vezető következ-
ményeit később von Graefe és Lever 
írta le (5). A kórképet a szakiroda-
lomban több elnevezéssel is illették 
(ocularis pemphigus, esszenciális 
conjunctivazsugorodás, cicatrizá-
ló ocularis pemphigus és benignus 
nyálkahártya-pemphigoid), napja-
inkban azonban a hegesedő pem-
phigoid/nyálkahártya-pemphigoid 
terminológia terjedt el, amely jól 
tükrözi a betegség szisztémás jel-
legét és szemészeti, illetve extra-
ocularis manifesztációit (2). Európai 
ajánlás alapján ocularis nyálkahár-
tya-pemphigoidnak nevezzük a 
csak szemészeti manifesztációkkal 
járó betegséget, megkülönböztet-
ve a többszervi érintettséggel járó 
MMP-altípusoktól (6).
Jellegzetessége a krónikus, autoim-
mun eredetű, kétoldali, relapszá-
ló-remittáló, subepithelialis hólyag-
képződéssel járó conjunctivitis, 
amely progresszív kötőhártya-hege-
sedéshez, súlyos funkcionális káro-
sodáshoz és látásvesztéshez vezet-
het. A betegség felismerése gyakran 
késik, mivel korai stádiumban nem 
specifikus, krónikus conjunctivitis 
képét utánozza. A tünetek megjele-
nése és a diagnózis felállítása között 
átlagosan 2,8 év telik el és a bete-
gek több mint 85%-ában a diagnó-
zis időpontjában már jelentős, azaz 
50%-ot meghaladó mértékű alsó 
conjunctivalis áthajlás-rövidülés 

észlelhető (7). Kezelés nélkül az ese-
tek akár 75%-ában is kialakulhat lá-
tásvesztés, elsősorban súlyos szem-
felszíni szövődmények – például 
előrehaladott szárazszem-szind-
róma, perzisztáló hámdefektusok, 
szaruhártya-keratinizáció és symb-
lepharon – következtében.
Az ocularis pemphigoid viszonylag 
ritka betegség, becsült prevalenciája 
1:20 000–1:46 000 szemészeti beteg 
között (8, 9). A kórkép előfordulá-
sa valószínűsíthetően jóval gyako-
ribb, mint ahány esetben definitív 
diagnózis születik. A nyálkahár-
tya-pemphigoid becsült incidenciája 
Európában 1-2 új eset egymillió főre 
vetítve (10). Elsősorban időskorban 
jelentkezik, általában 60 éves kor 
felett (11), mivel azonban az eny-
hébb esetek gyakran krónikus con-
junctivis diagnózissal állnak kezelés 
alatt, így a betegség pontos kezdete 
akár évtizedekkel korábbra datálha-
tó. Esetismertetésekben gyermek-
kori előfordulását is jelentették (12). 
A betegség gyakoribb nőknél, mint 
férfiaknál, a nő:férfi arány a leírások 
alapján 1,6:1 és 3:1 között változhat 
(11, 13). Az OCP és MMP nem mu-
tat sem rasszbeli, sem földrajzi pre-
dilekciót.
A nyálkahártya-pemphigoidban bár-
mely, többrétegű laphámmal borí-
tott nyálkahártya érintett lehet. Az 
MMP szisztémás betegség, amely a 
conjunctiván kívül érintheti a száj-
üreg, a rectum, a vagina, a gége, a 
garat és a nyelőcső nyálkahártyáját 
is. Egy nagy esetszámú tanulmány-
ban a betegek 16-25%-ában észlel-
tek bőrtüneteket, míg 42-100%-ban 
orális nyálkahártya-érintettség volt 
diagnosztizálható (8). Szinte tehát 
minden betegnél kialakulnak száj-
üregi tünetek és az esetek 61-80%-
ában szemészeti érintettség is meg-
figyelhető. A betegség kizárólag a 
szemre korlátozódik (ocularis pem-
phigoid) a betegek megközelítőleg 
20%-ában. Az egyéb nyálkahár-
tyák érintettsége változó: leggyak-
rabban a garat (43%), majd az orr-
nyálkahártya (38%), a gége (30%), 
a genitális nyálkahártya (20–35%), 
a rectum (11%) és a nyelőcső (7%) 
manifesztációi figyelhetők meg 

(14, 15). A betegség bármely orális 
struktúrát érinthet, azonban az aj-
kak és a nyelv ritkábban betegednek 
meg, mint az íny, a buccalis nyál-
kahártya és a szájpad. A nyelési ne-
hezítettség fontos korai tünet lehet. 
A bőr cicatrizáló elváltozásai és a 
nyálkahártyák heges bullosus lézi-
ója közötti kapcsolat nem teljesen 
tisztázott, azonban mindkettő kö-
zös immunhisztopatológiai meg-
jelenést mutat (16). Az egymással 
érintkező, hámfosztott conjunc-
tivalis felszínek symblepharont 
képezhetnek, a conjunctivalis for-
nixok fokozatos obliterációjával. A 
kórkép jelentőségét nemcsak a prog-
resszív látásvesztés, hanem a poten-
ciálisan életveszélyes extraocularis 
szövődmények – például légúti vagy 
nyelőcső-szűkületek – adják.
Nem mutatható ki összefüggés az 
egyes manifesztációk súlyossága és 
más nyálkahártyák érintettségé-
nek jelenléte vagy mértéke között, 
habár a szemészeti tünetek rossz 
prognosztikai jelként értékelendők. 
Bőrtünetek lefolyása változó: ritkán 
bullosus pemphigoidra emlékezte-
tő generalizált hólyagos kiütések 
jelentkeznek, gyakrabban azonban 
izolált, fej-nyaki régióban elhelyez-
kedő léziók, amelyek hegesedéssel 
gyógyulhatnak (16).
A nyálkahártya-pemphigoid lefo-
lyása változatos: a kezelést követő-
en regrediáló, enyhe ocularis hegese-
déssel járó formától az intermittáló 
lefolyáson át a krónikus, progresszív 
betegségig terjedhet, amely csak 
részleges terápiás válaszkészséget 
mutat és élethosszig tartó követést 
tesz szükségessé. Ez utóbbi forma a 
betegek körülbelül egyharmadában 
figyelhető meg (17).

Patogenezis
A patogenezis nem teljesen tisz-
tázott, de erős bizonyítékok szól-
nak a II-es típusú túlérzékenységi 
reakció mellett, amelyben a hemi-
desmosomák és a bazálmembrán 
komponensei (integrinek, lamini-
nek) ellen termelődő autoantitestek 
játszanak kulcsszerepet. MMP-ben 
a legfontosabb célantigének a bazál-
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membrán-zóna hemidesmosomá-
lis komponensei. A leggyakoribb 
autoantigének a BP180 (XVII-es 
típusú kollagén) és a BP230, ame-
lyek közül a BP180 tekinthető az 
MMP fő célantigénjének; ellene 
immunglobulin (Ig) G és gyakran 
IgA autoantitestek is kimutathatók 
(18). Az MMP egyik alcsoportjában 
célantigén a laminin 332, amely 
különösen több nyálkahártyaterü-
letet érintő, súlyosabb klinikai for-
mákkal és pharyngo-laryngealis/
trachealis érintettséggel társulhat 
(19). Ritkábban előfordulhat VII-es 
típusú kollagén elleni reaktivitás is 
(kb. 4%), amely egyes adatok sze-
rint rosszabb kimenetellel járhat. 
Az a6- és b4-integrin alegységek 
szintén hemidesmosomális kompo-
nensek és patogenetikai szereppel 
rendelkeznek (18). Orális MMP-ben 
gyakran kimutathatók anti-b6-in-

tegrin-antitestek, míg ocularis 
MMP-ben jellemzőbb a b4-integ-
rin elleni autoantitestek jelenléte. 
Egyes vizsgálatok szerint ocularis 
MMP-ben a b4-integrin mellett 
BP180, laminin 332 alegységek és 
LAD-1 elleni reaktivitás is előfor-
dulhat, azonban az integrin ellenes 
antitestek klinikai jelentősége és 
reprodukálhatósága további meg-
erősítést igényel (20).
Az ocularis pemphigoid tehát egy 
autoimmun eredetű, krónikus hege-
sedéssel járó conjunctivitis, amelyre 
jellemző az immunglobulinok és 
a komplement lerakódása in vivo a 
conjunctiva bazálmembrán-zónájá-
ban. A folyamatot valószínűleg kör-
nyezeti trigger (pl. infekció, mecha-
nikai irritáció, szemfelszíni stressz) 
indíthatja el genetikai predispozíció 
talaján, amely proinflammatorikus 
faktorok (kemokinek, citokinek és 

matrix metalloproteinázok) fel-
szabadulásához vezet (21). Ezek 
elősegítik az autoantigének (pl. 
b4-integrin) felszínre kerülését és 
antigénprezentáló sejtek (APC) ál-
tali feldolgozását. Az autoantigének 
MHCII molekulán történő prezen-
tációja és a kostimulációs jelek fo-
kozódása következtében az APC-k 
autoreaktív T- és B-sejtek aktivá-
cióját indukálják (21) (1. ábra). Az 
aktivált T-sejtek segítséget nyújta-
nak a B-sejteknek klonális expan-
zió, izotípusváltás, affinitásérés és 
plazmasejt-differenciáció folyama-
tában, amelynek eredményeként 
autoantitest-termelő plazmasejtek 
alakulnak ki. Alternatív útvona-
lon T-sejt-független B-sejt-aktivá-
ció is létrejöhet (Toll-like receptor 
[TLR]- és B-cell activating factor 
[BAFF]-mediált jelátvitellel), szin-
tén autoantitest-termeléshez vezet-

1. ábra: Az ocularis pemphigoid immunpatogenezise [módosítva Stern ME és 
munkatársai közleménye alapján (21)]. A: Afferens autoimmun válasz: kör-
nyezeti trigger és genetikai hajlam hatására proinflammatorikus mediátorok 
(citokinek, kemokinek, mátrix metalloproteinazok – MMPk) indukálódnak, majd 
az autoantigének (pl. b4 integrin) antigénprezentáló sejtek (APC) által MHCII-n 
prezentálódnak. Autoreaktív B- és T-sejt-aktiváció és plazmasejt-differenciá-
ció jön létre. B: Effektor fázis: az autoantitestek kötődése C3 komplement 
depozíciót és szövetkárosodást okoz; a TGF-ß és IL-13 fokozza az extracellu-
láris mátrix lerakódását és conjunctivalis fibrosist és hegesedést okoz
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ve (21). Az effektor fázisban a 
plazmasejtek által termelt autoan-
titestek a célantigénekhez kötődnek 
a conjunctiva bazálmembrán-zóná-
jában, amely komplementaktiváci-
ót és C3 depozíciót vált ki, ezáltal 
epithel-bazálmembrán szeparációt, 
bullaképződést és szövetkároso-
dást eredményez. Az autoimmun 
reakció gyulladásos mediátorok fel-
szabadulását váltja ki (interleukin 
[IL]-1, IL-13, tumornekrózis-fak-
tor-a [TNFa]), amely krónikus 
gyulladáshoz és fibrosis kialakulá-
sához vezet. A komplement-medi-
ált folyamatnak jelentősége van az 
ocularis pemphigoid gyulladásos 
mechanizmusában, amelynek so-
rán az autoantitestek a klasszikus 
komplement-kaszkádot aktiválják a 
C3 komponensen keresztül, amely 
a neutrophil granulocyták krónikus 
toborzásához vezet a conjunctiva 
bazálmembrán-zónájában (21). A 
conjunctiva neutrophil granulocy-
táinak száma jelentősen emelked-
het mind az aktív gyulladással járó, 
mind a klinikailag nem gyulladt 
szemekben és a kiindulási neutro-
philszint összefügg a conjunctiva-
lis fibrosis progressziójával. Ezért 
a neutrophilek nemcsak a gyul-
ladás jeleként, hanem potenciális 
biomarkereként is szolgálhatnak 
a betegség aktivitásának és a he-
gesedés előrehaladásának nyomon 
követésében (22). A fibrotikus fo-
lyamatban továbbá kiemelt szerepe 
van a transforming growth factor-b 
(TGF-b) túlsúlyának, amely az ext-
racelluláris mátrixfehérjék fokozott 
termelődését és felhalmozódását 
okozza, elősegítve a conjunctivalis 
hegesedést. Az immunrendszer sza-
bályozásának zavara tehát az OCP 
egyik kulcsfontosságú jellemzője. 
Korábbi vizsgálatok aktív betegség-
ben az interleukin-1-alfa és -béta 
emelkedett szérumszintjét írták le, 
míg az interleukin-1-receptor an-
tagonista szintje csökkent értéket 
mutatott (23). Elder és munkatársai 
aktív OCP-ben a gyulladt conjunc-
tiva szinjén a TGF-b szabályozá-
sának zavarát demonstrálták (24), 
más szerzők aktív betegségben a 

TNFa emelkedett, míg az inter-
leukin-6 csökkent szérumszintjét 
mutatták ki (13). Az IL-13 szintén 
jelentős hozzájáruló tényezőnek te-
kinthető a conjunctivalis fibrosis és 
gyulladás fenntartásában. A folya-
mat végső következménye progresz-
szív cicatrizáció, fornix-rövidülés, 
symblepharon-képződés, és kezelet-
len esetben súlyos látásromlás, akár 
vakság (21).
Az autoimmun etiológia mellett 
szól továbbá a nyálkahártya-pem-
phigoid és más autoimmun beteg-
ségek közötti asszociáció is, többek 
között rheumatoid arthritis (25), 
spondylitis ankylopoetica és szisz-
témás lupus erythematosus eseté-
ben (26).
Genetikai asszociációt írtak le 
HLA-DR2, HLA-DR4 és HLA-
DQw7 allélokkal, valamint HLA-
DQB1*0301 vagy HLA-DRB1*11 
allélokkal a kaukázusi populáció-
ban (27, 28). Génexpressziós vizs-
gálat alapján OCP-ben olyan, jól 
ismert extracelluláris mátrixhoz 
és fibrosis kialakulásához kapcso-
lódó gének túlzott expresszióját 
írták le (COL3A1, COL1A1, FN1 
és THBS1), amelyek kulcsszerepet 
játszanak a betegség során kiala-
kuló conjunctivalis fibrotikus fo-
lyamatokban (29). Ezzel szemben 
a legjelentősebben alulexprimált 
gének (SCIN, HMGS2, XCL1/2) 
a szemfelszín károsodásával és 
funkcionális elégtelenségével hoz-
hatók összefüggésbe, beleértve a 
kehelysejtek csökkenését, a kera-
tinizációt, valamint a másodlagos 
fertőzésekkel szembeni fokozott 
vulnerabilitást. Emellett a veleszü-
letett és adaptív immunválaszhoz 
társuló citokingének expresszióvál-
tozásai szintén szoros összefüggést 
mutatnak a betegség klinikai akti-
vitásával, a szubjektív panaszok-
kal és a gyulladás súlyosságával az 
érintett szemekben (29).
Fontos megjegyezni, hogy az on-
kológiai kezelések fejlődésével 
emelkedő számban jelentenek 
MMP-eseteket immun check-
point-inhibitor kezeléssel összefüg-
gésben (30).

Diagnózis és  
klasszifikáció
Nyálkahártya-pemphigoidban a sze-
mészeti érintettség a második leg-
gyakoribb lokalizáció (az esetek 
61-80%-ában) az orális érintettség 
(90%) után. A nyálkahártya-pem-
phigoid ocularis formáját magas 
kockázatúnak tekintik és rosszabb 
prognózis előrejelzője, mint az izo-
lált szájüregi nyálkahártya- vagy 
bőrtünetek (31).
Az ocularis pemphigoid diagnózi-
sa klinikai gyanún és a conjunc-
tivabiopszia immunhisztopatoló-
giai vizsgálatán alapul. Az OCP 
valószínűleg több, egymással ro-
kon betegség spektrumát képvi-
seli. Az egyes alcsoportok eltérő 
célantigénekhez, az autoimmun 
folyamatot kiváltó különböző me-
chanizmusokhoz és eltérő terápi-
ás válaszkészséghez társulhatnak 
(32).
Klinikailag a betegség kezdetben 
egy- vagy kétoldali lehet, azon-
ban idővel mindkét szemet érinti. 
Egyoldali kezdet esetén a másik 
szemen rendszerint két éven belül 
jelentkeznek a tünetek (11). A be-
tegek kezdetben conjunctiva-hy-
peraemiát, könnyezést, égő érzést, 
látásromlást és idegentest-érzést 
panaszolnak. Tapasztalataink sze-
rint a leggyakoribb beutaló di-
agnózis a krónikus, rekurrens 
conjunctivitis subepithelialis he-
gesedéssel.
Az OCP-t kísérő subepithelialis fib-
rosis vezet a szemészeti szövődmé-
nyek kialakulásához. A progresszív 
betegségre jellemző a palpebralis és 
bulbaris conjunctiva közötti sym-
blepharon-képződés. Az alsó for-
nix rendszerint elsőként érintett. 
Klinikailag a betegség korai stádi-
umai úgy tehetők láthatóvá, hogy 
a beteg felfelé tekint, miközben 
az alsó szemhéjat lefelé húzzuk. A 
symblepharon a bulbaris és palpe b-
ralis conjunctiva közötti vertikális 
redőként jelenik meg. Kiterjedt con-
junctivalis zsugorodás esetén anky-
loblepharon alakulhat ki, amely a 
conjunctivazsák teljes obliteráció-
jához vezethet. A kifejezett fibrosis 
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a könnymirigyek kivezetőcsövei-
nek elzáródását okozhatja, súlyos 
szemszárazságot eredményezve. 
A késői stádiumú betegség másik 
jellemző megnyilvánulása a nyák-
termelő kehelysejtek pusztulása a 
conjunctivában (13). A kehelysej-
tek a könnyfilm mucinkomponen-
sét termelik. A mucinfázis hiánya 
a könnyfilm gyors felszakadásához 
vezet. A conjunctivalis hegesedés 
entropiumhoz, trichiasishoz, distri-
chiasishoz és lagophthalmushoz is 
vezethet. Az ebből eredő expozí-
ció és kóros pislogás, az abnormális 
könnyfilmmel együtt, szaruhár-
tya-károsodást okoz. Limbitis az 
esetek 12-28%-ában látható (33). 
Krónikus conjunctivitis limbitisszel 
megkülönböztető tünetegyüttes 
ocularis pemphigoidban és súlyo-
sabb lefolyású betegséget jelez. Pri-
mer cornealis érintettség is előfor-
dulhat, hólyagképződéssel a cornea 
epitheliumában (34). E bullák meg-
repedése cornealis erosiókhoz vezet. 
A szaruhártya hámhiányainak gya-
koribb oka azonban a károsodott és 
instabil könnyfilm, a trichiasis és a 
lagophthalmus együttes fennállá-
sa. Ez a triász cornealis pannushoz, 
pseudopterygiumhoz és cornealis 
hegesedéshez vezethet, irreverzibi-
lis látásromlással. Súlyos esetekben 
szaruhártya-perforáció is kialakul-
hat.

Diagnosztika
A nyálkahártya-pemphigoid diag-
nózisát szövettani és immunhisz-
topatológiai vizsgálatra küldött 
conjunctivabiopszia támaszthatja 
alá, direkt immunfluoreszcenciával 
(DIF). A hagyományos hisztológiai 
festés önmagában nem elegendő az 
ocularis pemphigoid diagnózisának 
megerősítésére. A jellegzetes hiszto-
patológiai kép subepithelialis hasa-
dék (szétválás) kialakulását mutat-
ja, amelyet nem specifikus, kevert 
gyulladásos sejtes infiltrátum kísér, 
lymphocyták, histiocyták, plazma-
sejtek, neutrophil granulocyták és 
eosinophilek jelenlétével, valamint 
a kehelysejtek számának csökkené-
sével (2. ábra). Krónikus esetekben 
a conjunctiva szövettani vizsgálata 
epithelialis metapláziát mutat, con-
junctivalis laphám-keratinizáció-
val, parakeratosissal, a kehelysejtek 
jelentős csökkenésével, valamint 
fokozott fibroblast- és hízósejt-ak-
tivitással és proliferációval. Az ezt 
követő cicatrizáció végső soron con-
junctivalis fibrosishoz vezet. A va-
lódi subepithelialis bullaképződés 
a legtöbb conjunctivabiopsziában 
rendszerint nem észlelhető, ezért a 
diagnózis felállításában a direkt im-
munfluoreszcencia kiemelt jelentő-
ségű. A típusos pozitív DIF-lelet az 
epithelialis bazálmembrán mentén 
lineáris immunglobulin-lerakódást 

(IgG, IgA, IgM) és C3 komplement 
depozitumot mutat (3. ábra). Ezek 
közül a leggyakrabban kimutatható 
immundepozitumok a nyálkahár-
tyák és a bőr bazálmembránján az 
IgG és a C3. Immunhisztokémiai 
festésekkel azonban IgM és/vagy 
IgA is kimutatható a conjunctiva 
bazálmembrán-zónájában. A kizá-
rólag ocularis érintettségű MMP 
esetén az immundepozíció jellem-
zően a felső lamina lucidában loka-
lizálódik, míg mucocutan érintett-
ség esetén az alsó lamina lucidában 
és a lamina densában.
Habár a betegek 20-40%-ában a 
biopszia negatív lehet, ez nem zár-
ja ki a diagnózist (35, 36). Negatív 
biopsziás eredmény esetén – a kli-
nikai gyanú mértékétől függően – 
ismételt biopszia elvégzése indokolt 
lehet. Az ismételt biopsziás vizs-
gálatot immunoperoxidáz festéssel 
célszerű kiegészíteni a szenzitivitás 
növelése érdekében. Az immunlera-
kódások kimutatásának érzékeny-
sége körülbelül 50-52%-ról 83%-
ra nő, ha az immunfluoreszcencia 
mellett jelölt immunoperoxidáz 
technikát is alkalmaznak.
A biopsziát az aktívan érintett con-
junctivalis terület melletti rész-
ről és a nem gyulladt régióból (pe-
rilaesionalis minta), valamint a 
heges kötőhártyából kell venni, 
diffúz érintettség esetén pedig le-

2. ábra: Conjunctivabiopszia szövettani képe. Bal oldalon hematoxilin és eozin 
(H&E) festés (25×): subepithelialis fibrosis és krónikus gyulladásos sejtes be-
szűrődés látható. Jobb oldalon perjódsav-Schiff (PAS) festés (100×): a bazál-
membrán-zóna PAS-pozitív megjelenése, valamint subepithelialis hegesedés 
és gyulladásos infiltrátum figyelhető meg
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hetőség szerint az alsó conjuncti-
valis fornixból. Orális nyálkahár-
tya-biopszia szintén hasznos lehet, 
különösen aktív lézió jelenlétében. 
Az immunreaktánsokat a nem érin-
tett, tünetmentes régiókból is ki le-
het mutatni DIF-technikával (37, 
38). A bőr és nyálkahártya-biop-
tátum javasolt minimális mérete 
3-4 mm (37). A minta tárolásához 
és transzportjához az immunfluo-
reszcens vizsgálatot lehetővé tévő 
Michel-medium a legalkalmasabb, 
a szövetmintát ebben a közegben 
akár 5 napig is el lehet tartani. A 
Michel-medium egy olyan transz-
port- és tárolóközeg, amelyet első-
sorban DIF-vizsgálatokhoz alkal-
maznak. Olyan esetekben, mint az 
ocularis pemphigoid, bullosus bőr- 
és nyálkahártya-betegségek vagy 
egyéb immunmediált dermatosi-
sok, a klinikai biopsziás minta nem 
tehető azonnal formalinba, mert a 
formalin fixálja a szövetet és káro-
sítja az immunfluoreszcens jelölést. 
A Michel-medium összetevői kö-
zött tipikusan olyan komponensek 
találhatók, amelyek megőrzik az 
antigén-antitest kötődést, gátolják 
a bakteriális/fungális degradációt és 
fenntartják a sejtstruktúrát az im-

munanalízisig, stabilizálják az im-
munreagenseket (pl. IgG, IgA, IgM, 
C3), így a mintaszállítás vagy rövid 
idejű tárolás során sem degradáló-
dik. A Michel-medium használatá-
val az immunfluoreszcens biopszia 
érzékenysége és megbízhatósága je-
lentősen javítható, különösen olyan 
immunmediált betegségekben, mint 
az OCP, ahol az immunglobulinok 
és komplementlerakódások kimuta-
tása diagnosztikai kulcs. Amennyi-
ben a Michel-medium nem elérhe-
tő, a conjunctiva-mintát fiziológiás 
sóoldattal átitatott steril gézlapra 
vagy gézlap mellé, nedves kamrá-
ba helyezve javasolt a szövettani 
és DIF-vizsgálatra küldeni előzetes 
egyeztetést követően.
Végstádiumú betegségben a bazál-
membrán destrukciója miatt a 
vizsgálatok negatív eredményt ad-
hatnak. Egyes nyálkahártya-pem-
phigoidban szenvedő betegekben 
keringő, bazálmembrán elleni auto-
antitestek mutathatók ki, amelyek 
jellegzetes festődést mutatnak az 
alsó lamina lucidában és a lamina 
densában. Ezen keringő autoanti-
testek szintje összefüggést mutat-
hat a klinikai javulással intravénás 
immunglobulin (IVIg) kezelés so-

rán (32). Radioimmunoassay és im-
munoblot technikák alkalmasak a 
keringő autoantitestek kimutatásá-
ra aktív betegségben, míg a klasszi-
kus indirekt immunfluoreszcencia 
általában nem informatív.
Elektronmikroszkópos vizsgálattal a 
lamina lucidában hasadék figyelhe-
tő meg, hasonlóan a bullosus pem-
phigoidban leírt eltéréshez. A bazál-
membrán-zóna károsodása ma gába 
foglalja a bazális lamina vastagságá-
nak szabálytalanságát és redundan-
ciáját, a desmosomák koncentrá-
ciójának növekedését, va lamint a 
kollagénfibrillumok rendezetlen-
ségét (39). Két elektronmikroszkó-
pos technika áll rendelkezésre: a 
standard transzmissziós elektron-
mikroszkópia és az immun-elekt-
ronmikroszkópia. A transzmissziós 
elektronmikroszkópia lehetővé teszi 
a hólyagképződés pontos szintjének 
meghatározását, valamint azok-
nak a sejtkapcsoló struktúráknak 
az azonosítását, amelyek eltérései 
a hasadék kialakulásához vezetnek 
(39). A direkt immun-elektronmik-
roszkópia – hasonlóan a direkt im-
munfluoreszcenciához – lehetővé 
teszi az in vivo kötött IgA, IgG, IgM 
és/vagy C3 kimutatását. Míg a DIF 

3. ábra: Direkt immunfluoreszcens festés ocularis-pemphigoidban: az epithe-
lialis bazálmembrán-zónában lineáris mintázatban kimutatható IgA- és IgG-le-
rakódás (20×)
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csupán lineáris festődést mutat a ba-
zális membrán mentén a dermo-epi-
dermalis vagy chorio-epithelialis 
junkció területén, addig a direkt 
immun-elektronmikroszkópia pon-
tosabb ultrastrukturális lokalizációt 
tesz lehetővé az antitestek in vivo el-
helyezkedéséről ezen határfelülete-
ken (39).

Klasszifikáció

Bár több klinikai stádiumbeosztás 
létezik (Foster, Mondino és Brown) 
(1. táblázat), nincs konszenzus arra 
vonatkozóan, melyik rendszert ja-
vasolt egységesen alkalmazni. A 
Mondino–Brown-klasszifikáció az 
alsó fornix mélységének csökkené-
sén alapul (13). Normálisan az alsó 
fornix mélysége körülbelül 11 mm. 
I. stádium: legfeljebb 25%-os csök-
kenés; II. stádium: 25–50%; III. stá-
dium: 50–75%; IV. stádium: >75%-
os fornixrövidülés.
A Foster-féle klinikai beosztás alap-
ján a betegség négy stádiumra oszt-
ható (17) (4. ábra):
• I. stádium: korai, nem specifi-

kus tünetek és minimális jelek 
(enyhe krónikus conjunctivitis, 
könny háztartási zavar, subcon-
junctivalis fibrosis).

• II. stádium: hegesedés conjuncti-
valis zsugorodással, torzult ana-
tómiával és fornix-rövidüléssel.

• III. stádium: symblepharon-kép-
ződés, subepithelialis hegesedés 
és entropium.

• IV. stádium: súlyos száraz szem, 
ankyloblepharon, kiterjedt bul-
baris-tarsalis conjunctiva össze-
növések mozgáskorlátozottság-
gal, conjunctivalis és cornealis 
keratinizáció, perzisztáló hám-
defektusok, stromális ulceráció 
és cornealis neovascularisatio.

Fontos hangsúlyozni, hogy keze-
letlen betegségben a páciensek akár 
75%-ában is progresszió figyelhető 
meg klinikai nyugalom mellett is 
(„white inflammation”). A helyes 
diagnózis alapja a klinikai kép és 
a pozitív conjunctivalis direkt im-
munfluoreszcencia.

Differenciáldiagnózis
Az ocularis pemphigoid differenci-
áldiagnosztikája magában foglalja 
a posztinfekciós állapotokat (tra-
choma, adenovírus conjunctivitis, 
Streptococcus conjunctivitis), más au-
toimmun vagy autoreaktív beteg-
ségeket (sarcoidosis, scleroderma, 
pemphigus vulgaris, dermatitis 
herpetiformis, lineáris IgA derma-
tosis, epidermolysis bullosa acqui-
sita, lichen planus, Stevens–John son-
szindróma, epidermolysis bullosa, 
atópiás keratoconjunctivitis, graft-
versus-host betegség), valamint ko-

rábbi con junctivalis traumát, illetve 
poszt operatív állapotokat (2. táblá-
zat).
A klinikusnak gondolnia kell gyógy-
szer-indukálta nyálkahártya-pem-
phigoidra, illetve pseudopemphi-
goidra is, amely klinikailag az 
MMP-hez hasonló képet mutat. 
Hosszú távú, topikális glaukómael-
lenes kezelés – különösen béta-blok-
kolók (például timolol), paraszim-
patomimetikumok (pilocarpin) és 
alfa-agonisták (brimonidin) alkal-
mazása – ritkán okozhat klinikai és 
hisztopatológiai értelemben is pem-
phigoid jellegű conjunctivalis hege-
sedést, azaz pseudopemphigoidot. 
Egy 2024-es szisztematikus áttekin-
tés szerint ilyen reakciót leggyakrab-
ban a timolol (~30%), a pilocarpin 
(~14%) és a brimonidin váltott ki 
(40). Ebben a iatrogén mintázatban 
a klinikai kép gyakran progresszív 
conjunctivalis fibrosis, fornix-meg-
rövidülés és symblepharon kialaku-
lása irányába halad; gyakran eltérés 
mutatható ki a bazális membránnál 
lineáris immundepozitumokkal, jól-
lehet a patomechanizmus inkább 
toxikus vagy immunmediált jellegű, 
mint klasszikus autoimmun reak-
ció. Pseudopemphigoid esetén a con-
junctivabiopszia lehet pozitív vagy 
negatív immunreaktánsokra. A fel-
ismerés kritikus, mivel a csepp meg-
vonása korai stádiumban a folyamat 
stabilizálódásához vezethet, míg 
késői felismerés esetén immunszup-
presszív terápia is szükséges lehet. A 
szemorvos feladata, hogy krónikus, 
glaukómaellenes kezeléshez társuló 
conjunctivitis vagy hegesedés gya-
núja esetén gondoljon erre a mellék-
hatásra és szükség esetén biopsziát 
végezzen a diagnózis tisztázására. A 
pseudopemphigoid több elkülönítő 
jellegzetességgel bír, mint például a 
lokális gyógyszerindukált formában 
a mucocutan-érintettség hiánya, va-
lamint az, hogy a kiváltó szer elha-
gyása után a betegség nem progre-
diál.

Kezelés
A nyálkahártya-pemphigoid szisz-
témás autoimmun betegség, amely-

1. táblázat: Mondino–Brown- és Foster-klasszifi-
káció

Mondino–Brown-klasszifikáció Foster-klasszifikáció

I. stádium I. stádium

£25% inferior fornixrövidülés
Korai, nem specifikus tünetek: krónikus 
enyhe conjunctivitis, könny-diszfunkció, 
subconjunctivalis fibrosis

II. stádium II. stádium

25-50% inferior fornixrövidülés Hegesedés conjunctivalis zsugorodással, 
fornixrövidülés

III. stádium III. stádium

50-75% inferior fornixrövidülés Symblepharon, subepithelialis hegesedés, 
entropium

IV. stádium IV. stádium

>75% inferior fornixrövidülés
Súlyos száraz szem, ankyloblepharon, 
összenövések, conjunctiva és cornea 
keratinizáció, perzisztáló hámdefektusok
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ben az immunrendszer aktivációja 
és diszregulációja igazolható (32). Az 
időben felállított diagnózis alapvető 
fontosságú a betegség optimális ke-
zelése szempontjából, mivel az előre-
haladott stádiumú OCP a progresszió 
magasabb kockázatával és rosszabb 
szemészeti kimentellel társul. A be-
tegségben szenvedőknél gyakran a 
kórkép késői stádiumában történik a 
diagnózis felállítása, amikor a tüne-
tek és klinikai jelek már kifejezettek 
és agresszív terápiát tesznek szük-
ségessé. A kezelés célja a gyulladás 
csökkentése, a regeneráció elősegítése 
és a hegesedés megelőzése.
A szemfelszíni gyulladás csökken-
tését célzó helyi kortikoszteroidok, 
cyclosporin, tacrolimus vagy mi-

tomycin-C önmagukban nem ha-
tásosak hosszú távon. Azon bete-
gek esetében, akik nem tolerálják 
az immunszuppresszív kezelést, 
vagy akiknél annak alkalmazása 
nem biztonságos, enyhe lefolyású 
betegségben hasznos alternatívát 
jelenthet a lokális szteroidkezelés 
szisztémás matrix metalloprote-
ináz-gátlókkal (tetraciklinekkel) 
kombinálva. A subconjunctivalisan 
adott szteroidok átmeneti javulást 
eredményezhetnek, azonban relap-
szusok előfordulhatnak és szövőd-
mények, így katarakta, glaukóma 
vagy scleromalatia is kialakulhat.
A könnypótló készítmények alkal-
mazása valamennyi betegnél java-
solt a vízhiányos száraz szem tüne-

teinek enyhítésére és a szemfelszín 
további károsodásának megelőzé-
sére. A lokális kezelések gyakori al-
kalmazása miatt idővel kialakulhat 
érzékenység és toxicitás a tartósí-
tószerekkel szemben, ezért indo-
kolt konzerválószer-mentes szem-
cseppek használata. A saját szérum 
szemcseppek adása szintén előnyös 
a súlyos szárazszem-szindrómával 
szövődött esetekben.
A krónikus blepharitis és Mei-
bom-mirigy-diszfunkció kezelése 
szemhéjhigiéniával, szemhéj-me-
legítéssel, lokális antibiotikumok-
kal, lokális szteroidokkal, valamint 
szisztémás doxycyclinnel történ-
het. A szemfelszín károsodása mi-
att OCP-ben fokozott a bakteriális 

4. ábra: A: Az I. stádiumú ocularis pemphigoidot a conjunctiva subepithelialis 
hegesedése jellemzi. B: A II. stádiumú ocularis pemphigoidban az alsó kötő-
hártya-áthajlás rövidülése látható. C: III. stádiumú ocularis pemphigoidban a 
vaskos symblepharon-képződés dominál az inferior fornixban. D: IV. stádiumú 
ocularis pemphigoidban limbalis őssejt-elégtelenség, keratinizáció és cornea-
lis perforáció utáni sarjszövetképződés látható felső és alsó symblepharonnal
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és gombás keratitis kialakulásának 
kockázata, ezért ezen szövődmé-
nyek gyors felismerése és agresszív 
kezelése elengedhetetlen.
Bár a nagy dózisú per os predni-
solon képes lehet a hegesedés mér-
séklésére, nem biztosít elegendő 
immunszuppressziót a betegség 
aktivitásának kontrollálásához (11, 
13). Emellett a hosszú távú sziszté-
más szteroidkezelés elkerülhetetlen 
szövődményei miatt ez nem ideális 
választás. A lehetséges mellékhatá-
sok, valamint a szteroidcsökkentés 
során gyakran megfigyelhető relap-
szus miatt szükséges szteroidspó-
roló szerek alkalmazása, amelyek 
kevesebb, megelőzhető és reverzibi-
lis mellékhatással járnak.
A szisztémás immunmoduláns te-
rápia tehát jelenleg az elsőként vá-
lasztandó kezelési modalitás az 
OCP kontrollálására, tekintettel a 
betegség szisztémás jellegére, fel-
tételezett autoimmun eredetére, 

valamint a jelenleg alkalmazott lo-
kális és helyi kezelések korlátozott 
hatékonyságára (39). A szisztémás 
immunszuppresszív kezelés effekti-
vitása egyértelműen igazolt az ocu-
laris pemphigoidban, mind a con-
junctivalis gyulladás kontrollálása, 
mind pedig a conjunctivahegesedés 
progressziójának lassítása tekinte-
tében. Az immunszuppresszív te-
rápia megkezdése előtt a betegség 
stádiumának formális felmérése 
szükséges. Ennek része a belgyógyá-
szati kivizsgálás is az extraocularis 
manifesztációk kizárására, amelyek 
jelentős morbiditással és mortalitás-
sal járhatnak. A terápia „személyre 
szabásához” minden beteget stádi-
umbeosztás szerint kell értékelni és 
dokumentálni a betegség fennállá-
sának időtartamát, progresszióját 
és aktivitását.
A kezelési lehetőségek, mellékhatá-
sok és a rendszeres kontroll szük-
ségességének ismertetése után a 

betegnél kiindulási vesefunkció-, 
májfunkció-vizsgálatot és teljesvér-
kép-elemzést kell készíteni. Számos 
tényezőt szükséges mérlegelni im-
munszuppresszív kezelés indítása 
előtt. Az egyik legfontosabb a beteg 
életkora. Az idős betegpopuláció, a 
lehetséges komorbiditások, a beteg-
ség krónikus jellege és a hosszú távú 
kezelés potenciális toxicitása miatt 
a terápiás döntések különösen ne-
hezek lehetnek. A betegek gyakran 
késői stádiumban kerülnek felisme-
résre, amely agresszív kezelést tesz 
szükségessé (41).
A szemfelszíni gyulladás kontrol-
lálásához gyakran több szer kom-
binációja szükséges és a betegek 
többsége hosszú távú kezelést igé-
nyel a gyógyszer leépítése során 
jelentkező relapszusok megelőzé-
sére. A kumulatív toxicitás növeli 
a mellékhatások előfordulásának 
kockázatát. Továbbá szisztémás ke-
moterápia mellett is előfordulhat, 
hogy a betegség vaksághoz vezet 
(42, 43). Fontos hangsúlyozni, hogy 
szisztémás immunszuppresszív ke-
zelést csak aktív, progresszív beteg-
ség esetén ajánlunk. Végstádiumú, 
„kiégett” betegségben immunszup-
pressziót nem alkalmazunk, mivel 
a terápia a hegesedést csak megállí-
tani tudja, visszafordítani nem. El-
engedhetetlen, hogy a kezelés csak 
olyan szemorvos által történjen, 
aki jártas immunmoduláns terápia 
alkalmazásában, vállalja a gyakori 
kontrollt, a mellékhatások monito-
rozását és a szövődmények kezelé-
sét.
A szisztémás kezelés irodalmi aján-
lások alapján történik társszakmák 
bevonásával (39) (5. ábra). Eny-
he-középsúlyos gyulladás esetén 
elsőként tetracyclineket vagy di-
aminodiphenylsulfont (Dapson) 
alkalmazunk, amennyiben nincs 
ellenjavallat. Ha a betegség nem re-
agál, súlyos mellékhatások jelent-
keznek vagy intolerancia alakul 
ki, azathioprin, methotrexat vagy 
mycophenolat-mofetil hozzáadása, 
vagy a Dapson helyettesítése java-
solt. Ha a gyulladás továbbra sem 
kontrollálható, cyclophosphamid 
adása indokolt, kiegészítve sziszté-

2. táblázat: Krónikus hegesedéssel járó  
conjunctivitis differenciáldiagnosztikája

Kórképcsoport Betegségek Kulcs az elkülönítéshez

Autoimmun/
bullosus

Ocularis paphigoid
Pemphigus vulgaris
Epidermolysis bullosa  
   acquisita
Lineáris IgA dermatosis
Lichen planus
Scleroderma
Sarcoidosis
Graft-versus-host betegség

DIF: lineáris IgG/IgA ± C3 
a bazál membrán mentén, 
progresszív hegesedés

Gyógyszer/
toxikus

Pseudopemphigoid 
Stevens–Johnson-szindróma/ 
toxikus epidermalis necrolysis
Kémiai égés
Irradiáció

Anamnézis: hosszú távú 
szemcsepp-használat,
hajlamosító gyógyszer 
szedése,
nincs mucocutan  
érintettség,
elhagyás után nem  
progrediál

Infekciók Trachoma
Adenovírus conjunctivitis
Corynebacterium diphtheriae  
conjunctivitis

Akut kezdet,  
infekciós anamnézis

Szemfelszíni 
gyulladás

Atópiás keratoconjunctivitis
Ocularis rosacea

Atópiás háttér, blepharitis,  
Meibom-mirigy diszfunk-
ció

Neoplasia Laphámsejtes carcinoma Lokalizált, infiltratív lézió,  
biopsziadöntő

Trauma, műtét Mechanikus trauma 
Szemfelszíni műtét

Egyértelmű anamnézis

DIF = direct immunfluoreszcencia, Ig = immunoglobulin, C3 = komplement
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más prednisolonnal ( 3 hónapig). A 
teljes gyulladáskontroll elérése után 
a terápiát további egy évig folytat-
juk. Ezt követően a gyógyszert las-
san építjük le és a beteget szorosan 
obszerváljuk a relapszus korai felis-
merése érdekében. A betegek után-
követése élethosszig szükséges, mi-
vel az esetek akár egyharmadánál 
fellángolás alakulhat ki (11, 42). Az 
egyes terápiás ágensek ismertetése a 
3. táblázatban és az alábbi alfejeze-
tekben történik.

Tetracyclinek

A tetracyclinek antibiotikumként 
ismertek, mivel hatékonyan gátolják 
a bakteriális proliferációt és növeke-
dést. Ezen hatások mellett igazol-
ták, hogy a tetracyclinek gyulladás-
csökkentő és kollagenolízis-gátló 
tulajdonságokkal is rendelkeznek. 
Gyulladáscsökkentő hatásuk alap-
ján a tetracyclin első választandó 
szerként javasolható enyhe vagy 
középsúlyos MMP esetén, részben 

kedvezőbb mellékhatásprofilja mi-
att a kortikoszteroidokkal és más 
hagyományos immunszuppresszív 
szerekkel összehasonlítva (44). A 
tetracyclin dózisa 1500 mg/nap és 
terápiarefrakter esetekben kiegé-
szíthető orális kortikoszteroidok-
kal, mycophenolat-mofetillel vagy 
azathioprinnel. A korábbi tanulmá-
nyokban szereplő betegek többségét 
egyéb immunszuppresszív kezelé-
sek mellékhatásai miatt állították 
át tetracyclinre. Egy 2 éves után-
követésű esetsorozatban azonban 
tartós, relapszus nélküli remissziót 
mindössze egy betegnél sikerült el-
érni (45).

Diaminodiphenylsulfont  
(Dapson)
A Dapson szintetikus sulfon, amely 
antimikrobiális és gyulladáscsök-
kentő hatással egyaránt rendel-
kezik, ezáltal az OCP-hez társuló 
enyhe-középsúlyos conjunctivitis 
egyik leghatékonyabb gyógyszere. 

A Dapson a baktériumok növeke-
désének és szaporodásának gátlása 
mellett befolyásolja a neutrophil ke-
motaxist, csökkenti a lizoszomális 
enzimek felszabadulását és a neut-
rophil fagocitózist. Egy retrospek-
tív, nagy esetszámú vizsgálatban 
hatékonyabbnak bizonyult, mint a 
cyclophosphamid vagy az azathiop-
rin (46). A Dapson terápiás hatása 
általában 4 héten belül jelentkezik, 
azonban rövid ideig tart és a szer el-
hagyását követően hetek-hónapok 
alatt relapszus jelentkezhet (47).
Dapsonterápia megkezdése előtt 
szükséges a glükóz-6-foszfát-
dehidrogenáz (G6PD) státusz és 
a methemoglobin-szint laborató-
riumi vizsgálata, ugyanis súlyos 
haemolyticus anaemia alakulhat 
ki G6PD-hiányos betegekben. A 
gyógyszer kontraindikált tehát 
G6PD-hiány és sulfonallergia ese-
tén. A mellékhatások monitorozá-
sára minden kontroll alkalmával 
teljes vérkép javasolt. A mellékha-
tások többsége az első 8–10 hétben 

5. ábra: Szisztémás kezelési algoritmus ocularis pemphigoidban (módosítva 
Schmidt E és munkatársai közleménye alapján [39])
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lép fel és leggyakrabban haemoly-
ticus anaemia (nem G6PD-hiányos 
páciensekben is lehetséges) és leu–
kopenia formájában jelentkezik 
(48). Ezek a hematológiai eltérések 
a gyógyszer elhagyását követően re-
verzibilisek.

Mycophenolat-mofetil

A mycophenolat-mofetil (MMF) ak-
tív metabolitja gátolja a humán lym-
phocyták purinszintézisét, ezáltal 
megakadályozza a proliferációjukat, 
valamint a B-lymphocyták antitest-
termelését is csökkenti. Az MMF al-
kalmazása enyhe-középsúlyos nyál-
kahártya-pemphigoidban effektív 
és biztonságos eljárásnak bizonyult, 
azonban nem képes a betegség prog-
resszióját megállítani súlyos, refrak-
ter esetekben (39). Másik tanulmány 
szerint a mycophenolat-mofetil va-
lamennyi betegségsúlyossági fok 
esetén elsővonalbeli szerként alkal-
mazandó, míg a Dapsont inkább 
kombinációs vagy „mentő” terápiá-
ban célszerű adni (49).
A kezelést 1 g napi egyszeri dózis-

sal kezdik, majd egy hét toleran-
ciafigyelés után 1 g napi kétszeri 
adagolásra emelik. A májenzimek 
és a teljes vérkép havonta ellenőr-
zendő. A dózis 500 mg-os lépések-
ben emelhető, maximum 3 g/nap 
adagig.

Cyclophosphamid

A cyclophosphamid két OCP-be-
tegcsoportban lehet különösen ha-
tékony: súlyos gyulladás esetén, 
illetve terápiarezisztens esetekben 
(17, 49). Mind szájon át, mind intra-
vénásan adható, képes megelőzni a 
súlyos OCP relapszusait és mellette 
a kortikoszteroid leépíthető. Klini-
kai remissziót akár monoterápiában 
is képes fenntartani, azonban sú-
lyos mellékhatások fellépése gyako-
ri (49).
A kezdő dózis 1–2 mg/kg. A későb-
bi dózismódosítás a klinikai megí-
télésen, a csontvelő-tolerancián és 
a mellékhatásokon alapul. A dózist 
úgy titrálják, hogy a perifériás fe-
hérvérsejtszám legalább 2500 sejt/
mm3 legyen, legalább 1500 neutro-

phil/mm3 és 70 000 thrombocyta/
mm3 érték mellett. A cyclophos-
phamid leggyakoribb mellékhatá-
sa a leukopenia, amely a terápiás 
hatás elérésének várt következmé-
nye (50). Teljes vérképet 4 hetente 
szükséges ellenőrizni. Ritkábban 
thrombocytopenia, haemorrhagiás 
cystitis, infekció és gastrointesti-
nalis panaszok jelentkezhetnek. A 
vizeletvizsgálat és a vesefunkció 
ellenőrzése havonta történik a le-
hetséges renális toxicitás kiszűrése 
érdekében.

Kortikoszteroidok

A szisztémás kortikoszteroidoknak 
szerepe van az akut conjunctivalis 
gyulladás kezelésében OCP-ben. 
Mondino és munkatársai korábban 
beszámoltak a szisztémás korti-
koszteroidok sikeréről az akut be-
tegség elnyomásában és az aktív 
OCP-hez társuló gyors conjunctiva-
lis zsugorodás megelőzésében (51). 
A nagy dózisú szisztémás predni-
solon ugyan hatékony lehet a hege-
sedés kontrollálásában, de nem biz-

3. táblázat: Immunmoduláns kezelési lehetőségek ocularis pemphigoidban

Gyógyszer Kezdő dózis Fenntartó/maximális 
dózis

Alkalma-
zás Megjegyzés/monitorozás

Dapson
egyénre titrálva  
(általában 25–50 
mg/nap)

100–200 mg/nap per os
G6PD státusz kötelező; teljes vérkép 
kontroll (hemolyticus anaemia, leu-
kopenia, GI intolerancia, bőrkiütések)

Methotrexate 7,5 mg hetente 1× 15 mg hetente 1× per os/sc májfunkció + teljes vérkép;  
GI intolerancia esetén sc előnyös

Mycophenola-
te mofetil 1 g/nap 2 g/nap (1 g 2×), max. 

3 g/nap per os havi vérkép + májfunkció;  
dózis 500 mg lépésekben emelhető

Azathioprine 1,5-2,0 mg/kg/nap max. 3 mg/kg/nap per os vérkép + májfunkció 6 hetente;  
leukopenia/hepatitis rizikó

Cyclophos-
phamide 1–2 mg/kg/nap titrálás WBC alapján 

(max. 3 mg/kg/nap) per os/iv
cél: leukocyta 2500/mm³, neutro-
phil 1500/mm³; vizeletkontroll (ha-
emorrhagiás cystitis, hólyag tumor)

Prednisolone 0,5-1,5 mg/kg/nap 3 hónapig javasolt per os/
iv/im

cyclophosphamide mellett áthidaló 
terápiaként; hosszú távon nem ideális

IVIg 2–3 g/kg/ciklus 3 egymást követő 
napon, havonta iv infúzió összesen kb. 15–29 ciklus; IgA-hiány 

kontraindikáció, fejfájás, hányinger

Rituximab 375 mg/m² hetente 
1×, 4 vagy 8 héten át

majd 375 mg/m² 
havonta 1×, 4 hónapig 
(Foster-protokoll); szük-
ség esetén fenntartó 
kezelés egyénileg

iv infúzió

premedikáció (paracetamol, antihisz-
tamin ± iv methylprednisolone); infek-
ciórizikó, vérkép/májfunkció kontroll; 
refrakter/súlyos OCP-ben gyakran 
IVIg-vel kombinálják

G6PD = glucose-6-phosphate dehydrogenase, GI = gastrointestinalis, IVIg = intravénás immunoglobulin, sc = subcutan, iv = intra-
vénás, im = intramuscularis 
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tosít elegendő immunszuppressziót 
(13, 41). Továbbá mind a lokális, 
mind a szisztémás szteroidkezelés 
hatástalannak bizonyult a hosszú 
távú remisszió elérésében (42). Ez 
magyarázza, hogy a kortikoszteroi-
dokat gyakran immunszuppresszív 
kezelés kiegészítéseként alkalmaz-
zák mycophenolat-mofetil mellett 
enyhe/középsúlyos OCP-ben (52) 
vagy cyclophosphamiddal kombi-
nálva súlyos nyálkahártya-pemphi-
goidban (53). 

Methotrexat

A methotrexat antimetabolit, 
OCP-ben hatékonyan csökkenthe-
ti a gyulladást azáltal, hogy mó-
dosítja a betegség alapját képező 
immun-diszregulációt. Methotre-
xat elsővonalbeli szisztémás keze-
lés ocularis pemphigoidban (39). A 
methotrexat-kezelés az OCP terá-
piájában a korábban alkalmazott 
szisztémás szerekhez hasonló haté-
konyságúnak bizonyult a conjuncti-
valis gyulladás kontrollálásában és 
a hegesedés progressziójának meg-
állításában. Emellett a methotrexat 
általában jól tolerálható és a hosszú 
távú kezelésben részesülő betegek 
több mint 90%-ánál nem jelentkez-
tek mellékhatások (54). Miserocchi 
és munkatársai publikációja alapján 
az ocularis pemphigoid kezelésében 
leggyakrabban alkalmazott szisz-
témás szerek közül a methotrexat 
esetében fordult elő a legkevesebb 
terápiával összefüggő mellékhatás, 
összehasonlítva a Dapsonnal, a cyc-
lophosphamiddal és azathioprinnel 
(41).
Kezdő dózisa 7,5 mg hetente egy-
szer, amely 15 mg hetente egysze-
ri adagig emelhető. A heti egyszeri 
adagolás csökkenti a mellékhatások 
kialakulásának esélyét. Mellékha-
tásként hányinger, hányás és haj-
hullás fordulhat elő. A gastroin-
testinalis intolerancia sok esetben 
kivédhető subcutan alkalmazással. 
A betegek ellenőrzése teljes vérkép-
pel és májfunkciós vizsgálatokkal 
történik a terápia megkezdését kö-
vető harmadik héten, majd ezt kö-
vetően 6 hetente.

Azathioprin
Az azathioprin purinanalóg, amely 
gátolja a DNS- és RNS-szintézist. 
A purinanalógok általában különö-
sen hatékonyak az antitestképző-
dés gátlásában és a T-sejt aktivációt 
szintén befolyásolják. Azathioprin 
alkalmazása során alacsonyabb si-
kerarányt tapasztaltak a methotre-
xattal és Dapsonnal összehasonlítva 
és a mellékhatások (gastrointesti-
nalis panaszok, fejfájás, rossz kö-
zérzet, szédülés, emelkedett májen-
zimértékek és myeloszuppresszió) 
miatt történő kezelésmegszakítás 
gyakrabban fordult elő, mint más 
immunszuppresszív szerek eseté-
ben. Saw és munkatársai vizsgálatai-
ban azathioprinnel kezelt MMP-be-
tegekben a sikeres terápiás válasz 
aránya 47% volt (52).
Ajánlott kezdő dózisa 2 mg/kg/
nap, maximális dózisa 3 mg/kg/nap. 
Gyakoribb mellékhatások: arth-
ralgia, leukopenia és hepatitis. A 
betegek monitorozása teljes vérkép 
és májfunkciós vizsgálatokkal tör-
ténik 6 hetente.

Rituximab

A rituximab egy CD20-ellenes 
mo no klonális antitest, amely sze-
lektíven a B-lymphocyták ellen 
hat, ezáltal csökkenti az autoan-
titest-termelést és az autoimmun 
gyulladásos aktivitást. Az utóbbi 
években egyre több adat utal arra, 
hogy a rituximab hatékony terápi-
ás lehetőség refrakter ocularis pem-
phigoidban, különösen akkor, ha a 
hagyományos immunszuppresszív 
kezelés (pl. Dapson, methotrexat, 
MMF, azathioprin, cyclophos-
phamid) nem eredményez megfele-
lő betegségkontrollt (55).
You és munkatársai retrospektív ko-
horszvizsgálatában 32, biopsziával 
igazolt, agresszív OCP-ben szenve-
dő beteg (61 szem) rituximab-keze-
lését elemezték (56). A rituximabot 
monoterápiában vagy intravénás 
immunglobulinnal (IVIg), illetve 
egyéb immunmoduláns szerekkel 
kombinációban alkalmazták. A 
vizsgálatban a betegek 77%-a kli-
nikai remissziót ért el, amelyet a 

progresszív hegesedés és aktív con-
junctivalis gyulladás megszűnése-
ként definiáltak legalább 2 hónapon 
keresztül. A remisszió átlagosan 
24,5 hónapig tartott. A betegek je-
lentős része kortikoszteroid-men-
tessé vált: a követés végén a betegek 
81,2%-a nem igényelt sem lokális, 
sem szisztémás szteroidkezelést. A 
betegségprogresszió minimális volt: 
mindössze 5 szem (8,2%) romlott 
egy Foster-stádiumot és a látóéles-
ség stabil maradt (56). A kezelés so-
rán mellékhatások előfordultak, de 
súlyos, hospitalizációt igénylő szö-
vődményt nem észleltek. Jelentett 
nemkívánatos események közé tar-
tozott a leukopenia (9,4%), anémia 
(6,2%), májenzim-emelkedés (9,4%, 
jellemzően kombinált immunszup-
presszív kezelés mellett), valamint 
egy-egy esetben Epstein–Barr-ví-
rusfertőzés és sinusitis. A rituximab 
tehát – különösen IVIg-kezeléssel 
vagy más immunszuppresszív sze-
rekkel kombinációban – hatékony 
és relatíve biztonságos terápiás al-
ternatívának bizonyult agresszív, 
hagyományos kezelésre rezisztens 
OCP esetén.

Intravénás immunglobulin

Az intravénás immunglobulin szá-
mos hatásmechanizmussal rendel-
kezik, beleértve a B-sejt-funkció 
gátlását, T-sejt-aktivitás indukálá-
sát, a citokintermelés modulálását 
az antitesttermelés csökkentése 
érdekében (IL-10), a komplement-
felvétel modulálását a célsejteken, 
valamint a T-sejt-funkció befolyá-
solását.
IVIg-terápiát aktív OCP-ben al-
kalmazhatunk olyan betegeknél, 
akik kemoterápiára rezisztensek, 
annak mellékhatásait nem tolerál-
ják, vagy hosszú távú immunmo-
duláns kezelésre nem reagálnak. 
A biztonságos mellékhatásprofilja 
miatt immunhiányos betegeknek 
is adható. Ezekben az esetekben az 
IVIg jelentős klinikai és szubjektív 
javulást biztosíthat a betegség prog-
ressziójának megállításával (32). Az 
intravénás immunglobulin-terápia 
lehetővé tette valamennyi egyéb 
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szisztémás kezelés fokozatos elha-
gyását és önmagában alkalmazva is 
feltartóztatta a betegség progresszi-
óját, jelentősebb mellékhatások nél-
kül (32). Ugyanakkor IVIg-terápia 
az OCP extraocularis manifesztá-
cióinak kontrollálásában is hasonló 
hatékonyságúnak tűnik (32).
Az IVIg adagja 2–3 g/kg/ciklus, 
4–5 órás infúzióban adva, három 
egymást követő napon, havonta is-
mételve. A ciklusok száma az egyé-
ni betegségjellemzőktől függően 
15–29 között változhat (57).
A betegkiválasztás különösen fon-
tos a compliance és a kezelés sike-
rességének biztosítása érdekében. 
A betegek antitesttiterét vizsgáljuk 
a kezelés megkezdése előtt, majd 
havonta a terápia teljes időtartama 
alatt. Mellékhatások ritkák, a lehet-
séges szövődmények (volumen túl-
terhelés, vaso-occlusio) leginkább a 
háromnapos adagolással előzhetők 
meg. IVIg adása kontraindikált sze-
lektív IgA-hiányban, illetve súlyos 
szisztémás reakció esetén.

Anti-TNFa szerek

A nyálkahártya-pemphigoidban 
szenvedő betegek szérumában a 
kontrollokhoz képest emelkedett 
TNFa-szinteket figyeltek meg. Az 
anti-TNFa készítmények alkalma-
zását MMP esetén jelenleg első-
sorban esettanulmányok és kisebb 
esetsorozatok támasztják alá, ilyen 
Canizares és munkatársai beszámoló-
ja, akik etanercept hatékonyságáról 
számoltak be három ocularis MMP-
ben szenvedő beteg esetében (58). A 
TNFa-inhibitorok negyedik vonal-
beli kezelésként alkalmazhatók sú-
lyos nyálkahártya-pemphigoid ese-
tén (39).

Mitomycin-C

A mitomycin-C egy alkiláló szer, 
amely a DNS-szintézis gátlásá-
val hat. Ezen sejtproliferációt gátló 
ágens lokális és subconjunctivalis 
alkalmazása ocularis pemphigoid-
ban vitatott. A mitomycin-C az 
episclera szintjén gátolja a fibrob-
last proliferációt. A subconjunctiva-

lisan alkalmazott mitomycin-C-vel 
kezelt betegek 80%-ánál hosszú 
távú csökkenést észleltek a fibrob-
last-aktivitásban (59). Ugyanakkor 
a fibroblast-proliferáció gátlása ön-
magában nem befolyásolja az OCP 
alapját képező gyulladásos folya-
matot, amely továbbra is lehetővé 
teszi az immunreaktánsok lerakó-
dását a bazálmembrán-zónában. 
Ezzel szemben Celis Sánchez és mun-
katársai nem találtak kedvező ha-
tást mitomycin-C-kezelést követő-
en recidiváló MMP-esetekben (60). 
Emellett a lokális terápia nyilvánva-
lóan nem képes megelőzni az aktív 
OCP extraocularis szövődményeit 
sem. A kezelés potenciális kompli-
kációi közé tartozik a conjunctiva 
perforációja, perzisztáló epithelialis 
defektusok kialakulása, valamint a 
cornea beolvadása és perforációja.

Szövődmények és 
kezelésük
A szemszárazság, a trichiasis, az 
entropium és a bakteriális kóroko-
zókkal történő kolonizáció ront-
hatja az ocularis pemphigoidban 
szenvedő beteg állapotát. Mindezek 
fokozhatják a gyulladást és előse-
gíthetik a betegség progresszióját. 
A szemszárazság az OCP gyakori 
szövődménye. A könnyfilm vizes 
és mucin komponensének hiányát 
műkönnykészítményekkel szüksé-
ges pótolni. A könnypontdugó al-
kalmazása segíthet a természetes 
könny megtartásában, amennyiben 
a fibrosis még nem érinti a könny-
pontokat. Azoknál a betegeknél, 
akiknél a Schirmer-teszt eredménye 
három egymást követő alkalom-
mal 2 mm, javasolt az alsó és felső 
könnypontok elzárása. Az elzárás 
történhet könnypontdugó behelye-
zésével vagy a könnypont kauteri-
zációjával, ami szintén jelentős tü-
neti enyhülést biztosíthat.
A trichiasis cornealis abrasiót, pont-
szerű epithelkárosodást okozhat, 
és növelheti a bakteriális kerati-
tis kialakulásának valószínűségét. 
Mondino korábbi vizsgálatában tri-
chiasis a III. stádiumú szemek 86%-
ában volt jelen (61). A szempillák 

epilációja széles körben ajánlott 
kezelési módszer, azonban a szem-
pillák visszanövése miatt ez csupán 
rövid távú megoldást jelent. Kedve-
zőbb eredményekről számoltak be 
cryoepilatio alkalmazásával, amely 
során helyi érzéstelenítő injekci-
ót követően cryo-fejet helyeznek a 
szemhéj belső szélére (62). Az eljá-
rás gyakori szövődményei közé tar-
tozik a szemhéjödéma, depigmen-
táció, szemhéjszéli behúzódás és 
megváltozott szemhéjkontúr (62).
A conjunctiva és a szemhéjszél mik-
robiális kolonizációja következté-
ben kialakuló blepharoconjunctivi-
tis további szemfelszíni károsodást, 
többek között keratitist is okozhat. 
A betegség előrehaladottabb stádi-
umai fokozott hajlamot jelentenek 
pozitív tenyésztési eredményekre. 
Mind Gram-negatív kórokozók, 
mind Gram-pozitív baktériumok 
gyakrabban fordulhatnak elő OCP 
eseteiben (13). A mindennapos 
szemhéjhigiéné, a blepharoconjunc-
tivitis lokális antibiotikumkezelése, 
valamint a Meibom-mirigy-disz-
funkció miatt hosszútávon alkal-
mazott per os doxycyclin-terápia 
csökkentheti a conjunctivalis gyul-
ladás és a mikrobiális keratitis koc-
kázatát.
Sebészi beavatkozás csak inaktív 
betegség mellett javasolt. A szisz-
témás immunterápia az OCP-hez 
társuló gyulladás kezelésének egyik 
fő pillére, ugyanakkor önmagában 
nem szünteti meg azokat a kísérő-
tényezőket, amelyek jelentősen ká-
rosítják a cornea felszínét, mint a 
trichiasis, nehezített szemhéjzárás 
és keratoconjunctivitis sicca. Ezek a 
faktorok, mint ördögi kör kiválthat-
ják és fokozhatják a gyulladást. Rá-
adásul az entropium, symblepharon 
és ankyloblepharon műtétei magas 
fellángolási kockázattal járnak.
A sclerális kontaktlencsék védik a 
corneát. Amnionmembrán-transz-
plantáció (AMT) és nyálkahár-
tya-graft a fornix rekonstrukciójára 
használható. A nyálkahártya-graft 
alkalmazása ismert módszer mind 
a súlyos marginális entropium, ke-
ratinizáció, fornix-rekonstrukció, 
mind a trichiasis kezelésében. A 
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technika lényege, hogy a károsodott 
szemhéjszél és a cornea közé egy 
sima, egészséges hámmal borított 
nyálkahártyarészlet kerül beülte-
tésre, amely csökkenti a cornea me-
chanikus irritációját és abrasióját. A 
műtétet megelőzően a gyulladást 
teljes mértékben kontrollálni kell és 
immunoszuppresszív terápián lévő 
betegek esetén perioperatív szisz-
témás prednisolon adása javasolt. 
Az AMT alkalmazható a conjunc-
tiva részleges „rekonstrukciójára”, 
mivel az amnionmembrán számos 
növekedési faktort tartalmaz, an-
tiangiogén és gyulladáscsökken-
tő fehérjéket hordoz, csökkentheti 
a cornealis stroma apoptózisát. A 
hosszan fennálló gyulladás káro-
síthatja a cornealis őssejteket és to-
vább rontja a szaruhártya hámréte-
gének egészségét.
A cornea limbális őssejtjei tehát 
érintetté válnak az OCP előreha-
ladott stádiumában. A limbális 
őssejt-átültetés (LSCT) sikeres al-
kalmazási területei közé tartoznak 
kémiai sérülések és immunológiai 
eredetű limbalis őssejt-elégtelen-
ség, például Stevens–Johnson-szind-
róma. LSCT szóba jöhet OCP-hez 
társuló szemfelszíni betegségben, 
azonban az autoimmun háttér, il-
letve gyulladásos etiológia miatt 
várhatóan rosszabb eredmények 
érhetők el, mint nem gyulladásos 
kórképekben. Korábbi közlemé-
nyek alacsony sikerarányról szá-
moltak be OCP-s betegek limbalis 
őssejt-transzplantációja tekinteté-
ben (63, 64).
A késői stádiumú OCP-ben, ahol 
immunmediált cornealis károsodás 
következtében perforáció fenyeget 
vagy az már bekövetkezett, opti-
kai vagy tektonikus perforáló kera-
toplasztika jöhet szóba. Hasonlóan 
azonban a limbális őssejt-transzp-
lantációhoz, itt is rossz prognózis-
sal kell számolnunk. Kedvezőbb 
eredményeket főként azokban az 
esetekben írtak le, ahol a betegsé-
get immunoszuppresszív terápiával 
megfelelően kontrollálták. Ennek 

ellenére agresszív perioperatív gyul-
ladáskontroll mellett is alacsony 
a graft túlélésének aránya, mivel a 
hegesedés következtében kialakuló 
környezet (limbális őssejt-elégte-
lenség, masszív conjunctivalizáció) 
nem kedvez a graft túlélésének.
Előrehaladott, végstádiumú esetek-
ben keratoprotézis (KPro) jelenthe-
ti az utolsó látásmentő lehetőséget, 
amikor a perforáló keratoplasztiká-
tól már nem várható siker. A 2-es 
típusú KPro kifejezetten súlyos 
szemfelszíni betegségek esetén ja-
vasolt, beleértve az OCP-t. Fontos 
azonban megjegyezni, hogy a 2-es 
típusú KPro alkalmazása a poszt-
operatív szövődmények magasabb 
előfordulásával jár a 1-es típushoz 
képest. Mindazonáltal az eszköz az 
egyébként kezelhetetlen esetekben 
is lehetővé teszi a látás rehabilitá-
cióját, amely hangsúlyozza kiemelt 
jelentőségét a végstádiumú OCP-s 
betegek ellátásában (65). A komp-
likációk éppen a betegeség gyul-
ladásos etiológiája következtében 
gyakoriak lehetnek, többek között 
a keratoprotézis körüli szövetek 
necrosisa, csarnokvíz-szivárgás, re-
tinaleválás, illetve a protézis extru-
siója.

Következtetés
Az ocularis pemphigoid fontos 
differenciáldiagnosztikai lehetőség 
minden olyan beteg esetében, aki 
hosszan fennálló, kezelésre refrak-
ter krónikus conjunctivitisben szen-
ved. Az OCP krónikus, progresszív 
lefolyású, szisztémás, autoimmun 
eredetű betegség, amely potenciá-
lisan látásvesztéssel fenyegető ocu-
laris érintettséggel, valamint életet 
veszélyeztető extraocularis mani-
fesztációkkal is járhat. Az érintett 
betegek optimális ellátása komoly 
kihívást jelent, multidiszcipliná-
ris együttműködést és rendszeres 
utánkövetést igényel.
A betegség aktivitásának és prog-
ressziójának kontrollálására első 
választandó kezelésként sziszté-

más immunmoduláns szerek alkal-
mazása javasolt. A korai diagnózis 
lehetővé teszi ezen terápiák beve-
zetését a betegség kevésbé előreha-
ladott stádiumában, amely kedve-
zőbb prognózist eredményezhet. A 
kezelést korán és kellően agresszív 
módon kell megkezdeni, különö-
sen fiatalabb, jó általános állapotú 
betegek esetében, akik hosszabb 
ideig élnek együtt a betegséggel és 
nagyobb eséllyel tolerálják a mel-
lékhatásokat (49). Az elsővonalbeli 
szerek idővel gyakran elégtelennek 
bizonyulnak, ezért szoros követés 
szükséges a progresszió megfékezé-
sére. Bár egyes immunmodulánsok 
általában hatékonyabbnak tűnhet-
nek, az egyéni terápiás válasz elő-
re nem jelezhető, így bizonyos ese-
tekben kevésbé effektívnek tartott 
szerek vagy kombinációk biztosít-
hatják a legjobb eredményt. A je-
lenleg rendelkezésre álló szisztémás 
kezelések azonban többnyire nem 
specifikus immunszuppresszív ha-
tásúak, ezért alkalmazásuk gyak-
ran jelentős, több szervet is érintő 
mellékhatásokkal társul.
Jelenleg folyó kutatások célja az 
OCP immunpatogenezisének rész-
letesebb megértése, amely hosz-
szútávon lehetőséget teremthet 
olyan célzott, specifikus immun-
moduláló terápiák kifejlesztésére, 
amelyek nagy hatékonyság mellett 
csökkenthetik a nem specifikus im-
munszuppresszióhoz társuló kedve-
zőtlen mellékhatások előfordulását, 
ugyanakkor képesek megakadá-
lyozni az irreverzibilis szemfelszíni 
szövődmények és látásromlás kiala-
kulását.

Nyilatkozat

A szerző kijelenti, hogy eredeti közlemé-
nye megírásával kapcsolatban nem áll 
fenn vele szemben pénzügyi vagy egyéb 
lényeges összeütközés, összeférhetetlen-
ségi ok, amely befolyásolhatja a köz-
leményben bemutatott eredményeket, 
az abból levont következtetéseket vagy 
azok értelmezését.
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Kedves Kollégák!

Lapunk minden számában megjelenik egy továbbképző cikk. Ezek a cikkek egy – az Oftex által akk-
reditált, pontszerző, továbbképző – távoktatási program részei. Minden továbbképző cikket kérdé-
sekből álló teszt is követ. Ha a cikket figyelmesen elolvassák, a kérdéseket biztosan meg fogják tud-
ni válaszolni. Ez fontos is, mert a teszt kitöltésével és a Promenade Kiadó címére (1300 Budapest, 
Pf. 176) való elküldésével igazolhatják a továbbképzésben való aktív részvételüket. Kérjük, ne felejt-
sék el, hogy a kitöltött teszten a nevüknek és a pecsétszámuknak is szerepelnie kell. A tesztek be-
küldési határideje a SZEMÉSZET c. lap aktuális számának megjelenését követő hónap utolsó napja. 
Kérjük, ne felejtsék el, hogy a kitöltött teszten a nevüknek és a pecsétszámuknak is szerepelnie kell. 
A pontszerző referáló cikkek kérdéseinek megoldása és beküldése a Szemészet szerkesztő-
ségébe az Oftex-nél tanfolyamon való résztvételnek (távoktatásnak) számít. Új rendelkezés 
szerint a tanfolyamon résztvevőkkel felnőttképzési szerződést kell kötni a tanfolyam szer-
vezőjének. Ez az Oftex portálon történő előzetes jelentkezéssel automatikusan létrejön. 
Aki a távoktatáson továbbra is  részt kíván venni, minden félévben (augusztusban. illetve 
februárban) jelentkezzék, vagyis regisztráljon a tanfolyamra az Oftexen  keresztül, ui. a köz-
ponti ügyintézés megszűnik. (Tanfolyamcím: Folyamatos továbbképzés a „Szemészet”-ben.) 
Enélkül a megszerzett pontokat nem lehet érvényesítettetni. 

A „tesztvizsga” csak akkor sikeres, ha legalább 70% a helyes válaszok aránya.
A „tanfolyamon” való részvétel díját a Magyar Szemorvostársaság tagsági díja tartalmazza.  
Ne felejtsék el az éves tagdíjat befizetni (OTP 11708001-20567259)!
Reméljük, hogy továbbra is sokan élnek majd ezzel a távoktatási lehetőséggel.
Jó munkát, eredményes tanulást, kényelmes pontszerzést kívánunk!

Kerényi Ágnes
rovatvezető

CímAkkreditált továbbképző tanfolyam

1. Mely megállapítás helyes a 
VMT természetes lefolyására 
vonatkozóan?
A: A VMT minden esetben gyors 

progressziót mutat FTMH irá-
nyába.

B: Fokális VMT esetén a spontán 
oldódás kevésbé valószínű, mint 
nagy kiterjedésű VMT esetén.

C: Kezdeti stádiumban a VMT az ese-
tek mintegy harmadában beavat-
kozás nélkül, spontán oldódhat.

D: Az IRC-k megjelenése kizárja a 
spontán regresszió lehetőségét.

2. Mely állítás jellemző  
leginkább az EP-re?
A: Kontraktilis, magas reflektivitá-

sú membrán, amely centripetá-
lis trakciót fejt ki.

B: Nem kontraktilis, homogén meg-
jelenésű, szövettanilag elsősor-
ban Müller-sejt eredetű gliális 
proliferáció.

C: Elsősorban trakciós típusú LMH-
ban fordul elő.

D: Jelenléte kedvezőbb posztopera-
tív vizuális prognózist jelez.

3. Mely OCT-eltérés különíti el 
legmegbízhatóbban a valódi 
LMH-t az ERM-foveoszkízistől?
A: Szabálytalan foveális kontúr.
B: Foveális üregképződés.
C: Trakcionáló ERM jelenléte.
D: Valódi foveális szövethiány.

4. A Govetto-féle iERM-osztá-
lyozási rendszerre igaz:
A: OCT-alapú, 4 stádiumból álló 

iERM osztályozási rendszer, ami 
a mindennapi klinikai gyakorlat-
ban jól használható.

B: A magasabb stádium jól korrelál a 
súlyosabb kezdeti tünetekkel és 
a rosszabb prognózissal.

C: A 3. stádiumra az EIFL megjele-
nése jellemző.

D: Minden fenti válasz.

5. Az ERM progresszióját jelző 
külső retinális biomarker:
A: „Cotton ball sign”.
B: EIFL.
C: MDRF.
D: DRIL.

6. A torzlátás kvantitatív érté-
kelésére használható:
A: Amsler-rács.
B: Kettesy-tábla.
C: M-CHARTS.
D: New Aniseikonia Test.

7. A kombinált ERM-ILM  
peelingre igaz:
A: Minden esetben javasolt elvégez-

ni.
B: Nem jár posztoperatív strukturá-

lis eltérésekkel.
C: Kivitelezése során vitális festék-

ként legyakrabban triamcinolont 
használnak.

D: Egyik sem.

A kérdésekre csak egy válasz fogadható el.
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8. Nagy átmérőjű FTMH  
esetén milyen alternatív műtéti 
technikák jöhetnek szóba?
A: ILM-lebeny-technika, mechani-

kai támaszt nyújt elősegítve a 
gliasejtes proliferációt és a retina 
regenerációs folyamatait.

B: Autológ retinagraft-transzplan-
táció.

C: Biológiai segédanyagok alkalma-
zása, pl. humán amnionmemb-
rán-transzplantáció.

D: Mindhárom fenti válasz helyes.

9. Szürkehályog-ellenes műtét-
re specializált magánellátást 
végző intézményben (ahol 
vitrectomia elvégzése nem 
kivitelezhető) egy 76 éves női 
páciensnél mellékleletként 
FTMH-t diagnosztizálunk, 
amelynek minimum lineáris át-

mérője SD-OCT-felvételen 500 
μm. A közelmúltban a páciens 
fejét/szemét nem érte trau-
ma. Az alábbiak közül melyik az 
optimális eljárás:
A: A szürkehályog operábilis, így el-

végezzük a szürkehályog-ellenes 
műtétet, majd 6 hónapig obszer-
váljuk a makulalyuk spontán 
záródásában bízva.

B: Mivel a kialakulástól a műtétig 
eltelt idő befolyásolja a záródási 
sikerrátát, így az állapot sürgős, 
ezért mentővel a területileg ille-
tékes III. progresszivitási szintű 
szemészeti betegellátó intéz-
mény ügyeletére utaljuk a páci-
enst.

C: Az esetet vitreoretinális sebész-
nek referáljuk, hogy a páciens a 
legkorábbi szabad időpontban 
előjegyzésre kerüljön PPV-mű-
tétre.

D: Topikális non-szteroid gyulla-
dáscsökkentőt javaslunk és szo-
rosan obszerváljuk a pácienst.

10. Az FTMH sebészi ellátása 
során a posztoperatív perió-
dusra vonatkozó hamis állítás:
A: Legalább 3 napig tartó szigorú 

hasalás javasolt minden esetben.
B: A 400 μm feletti átmérőjű maku-

lalyukak esetében az arccal lefelé 
történő pozicionálás optimális 
időtartama általában 3 nap.

C: A makulalyukak döntő többsége 
a műtétet követő első 24–72 órá-
ban záródik.

D: A 400 μm feletti átmérőjű ma-
kulalyukak esetében az arccal le-
felé történő pozicionálás javítja 
az anatómiai záródás esélyét és 
segít mérsékelni a gáz tamponád 
szürkehályog-indukáló hatását.

A Szemészet akk re di tált to vább kép zõ tan fo lyam teszt kér dé sek vá la szai 
2026. 2. szám
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Cím:  ........................................................................................

*A PONT SZÁM OK NYIL VÁN TAR TÁ SA A WWW.OFTEX.HU INTERNETES POR TÁ LON A PECSÉTSZÁM ALAP JÁN KE RÜL AZO NO SÍ TÁS RA. 
EZÉRT EN NEK MEG ADÁ SA EL MA RAD HA TAT LAN FEL TÉ TEL A MEG SZER ZETT PONT SZÁM OK IGA ZO LÁ SÁ HOZ!
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Az intraocularis műlencsék 
funkcionális osztályozása
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A prémium műlencsék fejlődése jelentősen bővítette a refraktív kataraktasebészet lehetőségeit, de hete-
rogén nomenklatúrához vezetett. A European Society of Cataract and Refractive Surgeons (ESCRS) mun-
kacsoportja egy bizonyítékokon alapuló, klinikai teljesítményre épülő klasszifikációt dolgozott ki. A rendszer 
a defókuszgörbe és a mélységélesség alapján értékeli a funkcionális látást. Ennek mentén a műlencsék egy-
séges, optikai dizájntól független kategóriákba sorolhatók. A klasszifikáció célja a reprodukálható összeha-
sonlítás és a reális klinikai elvárások rendszerbe foglalása. Az összefoglaló célja az intraocularis műlencsék 
funkcionális osztályozása kialakulásának, szükségességének és részleteinek bemutatása.

Functional Classification of Intraocular Lenses – Review Article
Advances in premium intraocular lenses have significantly expanded the possibilities of refractive cata-
ract surgery, but have also led to a heterogeneous nomenclature. A working group of the European Soci-
ety of Cataract and Refractive Surgeons (ESCRS) has developed an evidence-based classification system 
grounded in clinical performance. The system evaluates functional vision based on the defocus curve and 
depth of focus. Accordingly, intraocular lenses can be classified into uniform categories independent of op-
tical design. The aim of the classification is to enable reproducible comparisons and to systematise realistic 
clinical expectations. The purpose of this review is to present the development, necessity, and details of the 
functional classification of intraocular lenses.

Bevezetés
Sir Harold Ridley 1949. november 
29-én végezte az első, dokumen-
tált intraocularis műlencse-beülte-
tést (intraocular lens, IOL), a lon-
doni St. Thomas Kórházban. Az 
implantátum haptika nélküli volt 
és polimetil-metakrilátból készült. 
Az idők során a dizájn-, az optikai 
tulajdonságok és az alapanyagok 
korszerűsítése, valamint a szürke-

hályog-sebészet párhuzamos fej-
lődése alapvetően átalakította a 
műlencsék szerepét. A multifokális 
műlencsék koncepcióját 1983-ban 
Kenneth J. Hoffer fogalmazta meg 
(6), ami új irányt adott az optikai 
konstrukciók tökéletesítésének. En-
nek eredményeként jött létre a ma 
elérhető műlencsekínálat.
A „refraktív kataraktasebészet” el-
nevezés első használata 1994 őszére 

tehető (1), széles körű nevezéktani 
elterjedése pedig az ezredfordulótól 
datálható. Hazánkban a „refrak-
tív phakoemulsificatio” szóösszeté-
tel egy, a Szemészetben 2002-ben 
publikált közleményben szerepelt 
először (11). A kifejezés arra utal, 
hogy a beavatkozás célja nem csu-
pán a homályos lencse eltávolítása, 
hanem a kívánt posztoperatív re-
frakció elérése is, valamint törekvés 
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a szemüveg-függetlenségre. A ha-
gyományos monofokális műlencsék 
mellett így megjelentek a prémium 
intraocularis műlencsék, amelyek 
célja már nem kizárólag a távo-
li látás helyreállítása volt, hanem 
a presbyopia részleges vagy teljes 
korrekciója is. Ezeket a nemzetközi 
szakirodalom presbyopia-korrigáló 
műlencsékként (presbyopia correc-
ting IOL, PC-IOL), illetve „advan-
ced technology” műlencsékként 
is említi. Az angolszász irodalom 
és a European Registry of Quality 
Outcomes for Cataract and Refrac-
tive Surgery (EUREQUO) használja 
emellett az előzővel nem összekeve-
rendő „additional refractive quality 
IOL” fogalmat is, amely alatt a pres-
byopiát korrigáló műlencsék mel-
lett a tórikus műlencséket is értik. 
A jelenlegi összefoglaló prémium 
műlencse alatt csak a presbyopiát 
korrigáló műlencséket definiálja.

A prémium műlen-
csék csoportosítá-
sának szempontjai
Egyre újabb és újabb prémium mű-
lencsék érhetők el a kereskedelmi 
forgalomban, amelyeket alapvetően 
háromféle módon csoportosíthatunk.
Az optikai struktúra, anyag és di-
zájn alapján a műlencsék lehetnek 
diffraktív, refraktív, „small apertu-
re” elven működő, illetve a szféri-
kus aberráció kontrolljára tervezett 
típusok. Az alkalmazott anyag 
manapság leggyakrabban hidrofób 
vagy hidrofil akrilát, míg korábban 
szilikon alapú volt. A fent említett 
tulajdonságok mellett a platform 
kialakítása (zárt-hurok, C-loop, pla-
te haptic) és az optikai zóna mérete 
szintén befolyásolja a műlencse kli-
nikai viselkedését.
A fénymegosztás és fókuszálás 
módja alapján a műlencsék optikai 
szempontból refraktív vagy diffrak-
tív típusba sorolhatók. A prémium 
műlencsék multifokalitását, illet-
ve kiterjesztett fókusztartományát 
ezen belül három alapvető optikai 
mechanizmus biztosítja.
A refraktív műlencsék a fénytörés 
alapelvén működnek. Zonális vagy 

szektoriális kialakításúak lehetnek, 
ahol az egyes zónák vagy szektorok 
2 vagy 3 fókuszpontban képezik le a 
beeső fényt. Hatásuk jelentős mér-
tékben függ a pupilla méretétől és 
érzékenyek a posztoperatív decent-
ralizációra; a diszfotopsziák megje-
lenése is ismert jelenség ezeknél a 
lencséknél.
A diffraktív műlencsék a fényelha-
lás elvén működnek, a fény hullám-
természetét hasznosítják. A beérke-
ző fényhullámok fázisviszonyainak 
módosításával konstruktív interfe-
renciát hoznak létre, ami több fó-
kusz egyidejű kialakítását teszi 
lehetővé. A fókuszon kívüli fény 
következtében ezeknél a lencséknél 
is felléphetnek nem kívánt fényje-
lenségek.
Harmadik megközelítésként a ma-
gasabb rendű aberrációk modulálása, 
különösen a szférikus aberráció befo-
lyásolása révén növelhető a mélység-
élesség. Mind kismértékű pozitív, 
mind kismértékű negatív szférikus 
aberráció indukciója hozzájárul-
hat a fókuszmélység fokozásához 
anélkül, hogy a képminőség vagy 
a kontrasztérzékenység klinikailag 
számottevően romlana. A szükséges 
mérték és előjel azonban továbbra is 
vita tárgya az irodalomban.
A gyakorlatban ezek az optikai 
megoldások gyakran kombinált for-
mában jelennek meg egy adott mű-
lencse esetében.
A funkcionális mutatók, illetve jel-
lemzők alapján létezik egy harma-
dik csoportosítási lehetőség is. Ez a 
megközelítés azért különösen fon-
tos, mert a klinikai gyakorlatban 
a beteg látásteljesítménye és elége-
dettsége a meghatározó, ideértve a 
különböző távolságokra mért kor-
rekció nélküli és korrigált látóéles-
séget, a defókuszgörbe alakulását, a 
diszfotopsziák jelenlétét, valamint 
a szemüveg-függetlenség mértékét.

A funkcionális  
csoportosítás és az 
egységes terminoló-
gia szükségessége
Az elmúlt évtizedekben a műlen-
csék optikai kialakítása jelentősen 

átalakult, ugyanakkor a termino-
lógia és a klasszifikáció nem egy-
séges, és nem követhető jól. Az új 
műlencsék besorolását leginkább a 
gyártók és forgalmazók határozzák 
meg, miközben a különböző szak-
mai irányzatok eltérő elnevezéseket 
és kategóriarendszereket alkalmaz-
nak. Ez megnehezíti a klinikai ered-
mények összehasonlítását, és a meg-
felelő műlencse kiválasztását mind 
a páciens, mind az orvos számára. 
További problémát jelent, hogy a fo-
lyamatosan módosuló szabványok-
ban gyakran keverednek az optikai 
és a funkcionális fogalmak és szem-
pontok, ami tovább fokozza a bi-
zonytalanságot. A besorolás koráb-
ban elsősorban az optikai tervezési 
elvekre épült, és kevésbé tükrözte a 
tényleges klinikai teljesítményt.
Az egységes terminológia kialakí-
tásának igénye a sorra megjelenő 
prémium műlencsék és az egyre bő-
vülő, gyakran következetlen, zava-
ros, és sokszor önkényes besorolási 
rendszerek mellett mind hangsú-
lyosabbá vált. Az egységes nevezék-
tan célja, hogy a hasonló koncepci-
ójú műlencsék és az azokkal elért 
eredmények gyártótól függetlenül, 
megbízhatóan összehasonlíthatók 
legyenek. További fontos szempont 
a reális elvárások kialakítása: pél-
dául egy EDoF (Extended Depth 
of Focus) műlencsétől nem várható 
tökéletes közeli látás. Emellett lé-
nyeges, hogy az alkalmazás relatív 
kontraindikációi is egyértelműen és 
átláthatóan legyenek meghatároz-
va.
A fent említett anomáliákat or-
vosolandó egyre erősebb igény je-
lentkezett egy egységes rendszer 
és nómenklatúra kialakítására a 
műlencsék funkcionális osztályo-
zásában (7). Ezt megvalósítandó 
több nemzetközi szakmai szerve-
zet együttműködésével kidolgoztak 
egy új keretrendszert. Az ESCRS 
(European Society of Cataract and 
Refractive Surgeons), az ASCRS 
(American Society of Cataract and 
Refractive Surgery), az APACRS 
(Asia-Pacific Association of Cata-
ract and Refractive Surgeons) és 
a LATAMSCRS (Latin American 
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Society of Cataract and Refractive 
Surgery) 2020-ban létrehozták az 
ESCRS Functional Vision Wor-
king Group nevű munkacsoportot, 
amelynek célja a funkcionális látás 
klinikai definiálása volt, valamint 
egy globális standard kidolgozása 
a műlencsék klinikai teljesítményé-
nek értékelésére (9). A funkcionális 
osztályozás célja a klinikai értékelés 
standardizálása, a klinikai teljesít-
mény egységes bemutatása, és ezen 
keresztül hatékony támogatás nyúj-
tása a személyre szabott műlencse-
választásban.
A kizárólag látóélességen alapuló 
értékelés nem tükrözi megfelelő-
en a betegek mindennapi vizuális 
teljesítményét és látásélményét. 
Kimutatták, hogy a szürkehá-
lyog-műtétet követően a látóélesség 
és a vizuális funkciók közötti össze-
függés gyenge (5). Az 55 év feletti 
populáció jelentős időt, napi 5,5-6 
órát tölt különböző látási igényű 
tevékenységekkel, például számí-
tógép-használattal, olvasással, ve-
zetéssel vagy sporttal, így a funk-
cionális látás objektív kiértékelése 
kiemelt jelentőségűvé vált (2, 8). Az 
ESCRS munkacsoportjának meg-
határozása szerint a funkcionális 
látás magában foglalja a kontraszt-
érzékenységet, az alacsony megvi-
lágítás melletti látásteljesítményt, 
valamint a diszfotopsziák és a 
szemüveg-függetlenség szerepét is. 
A munkacsoport által kidolgozott 
rendszer nem pusztán terminoló-
giai ajánlás, hanem tudományosan 
megalapozott, mérhető klinikai 
eredményekre épülő, objektív és kö-
vetkezetes osztályozás.

Az ESCRS-klasz-
szifikáció helye  
a már meglévő 
szabványok között
Az American National Standards 
Institute (ANSI) szabványai a mű-
lencsék esetében a minőségi és tel-
jesítménybeli követelmények ke-
retrendszerét határozzák meg. Az 
ANSI által megfogalmazott kritéri-
umok objektív, mérhető és egységes 
minimumkövetelmények, amelyek-

nek minden műlencsének meg kell 
felelnie. E követelmények – ideértve 
a dioptria pontosságát, az aberrációk 
mértékét, a fényeloszlás jellemzőit, 
a biokompatibilitást, a mechanikai 
stabilitást, az anyagminőséget, a 
sterilitást és a gyártási minőséget, 
valamint a látásélesség-kimenete-
ket – együttesen biztosítják, hogy a 
műlencse biztonságosan, kiszámít-
hatóan és megfelelő optikai minő-
ségben működjön.
Az International Organization for 
Standardization (ISO) a műlencsék 
területén átfogó szabvány- és sza-
bályozási rendszert biztosít, amely 
a teljes életciklust lefedi a terve-
zéstől a klinikai vizsgálatokig. Az 
ISO-szabványok célja a műlencsék 
biztonságának és hatékonyságának 
igazolása, valamint a piacra lépést 
megelőző engedélyezés megalapo-
zása. Az ISO 11979-7:2024 szab-
vány (2024. 01. 12.) (7) a műlencsék 
klinikai vizsgálatának nemzetközi 
etalonja. Meghatározza a vizsgála-
ti terv alapelveit (prospektív, kont-
rollált vizsgálatok elvárásai, beteg-
beválasztási/kizárási kritériumok, 
mintanagyság és követési idő), 
valamint a vizsgálati metodikát 
(defókuszgörbe mérését, a látóéles-
ség-kritériumokat). Ezzel biztosítja, 
hogy az eredmények összehasonlít-
hatók és validak legyenek. Elsődle-
ges végpontjai közé tartozik a lá-
tóélesség, a tervezett posztoperatív 
refrakció pontossága és annak idő-
beli stabilitása.
Az ISO 11979-7:2024 a műlencsék 
klinikai vizsgálatának aranystan-
dardja: egyfajta „mérési nyelv”, 
vagyis egy szabályozási és standar-
dizációs dokumentum, nem pedig 
klasszifikációs rendszer. Meghatá-
rozza mit, milyen módon és milyen 
formában kell mérni és jelenteni, 
ezzel megteremtve a modern, funk-
cionális műlencse-értékelés alapjait.
Az ISO három fő kategóriát különít 
el a műlencsék esetében: multifoká-
lis, EDoF és full visual range (FVR). 
A vizsgálatok kiemelt végpontjai a 
korrigált távoli látásélesség, a köz-
tes látás 100 cm-en, a közeli látás 
50 cm-en, valamint a kontrasztér-
zékenység. Az ISO és az ANSI szab-

ványai alapvetően összhangban áll-
nak egymással.
Az ISO 11979-7:2024-es szabvány 
szerint a multifokális, az EDoF- és 
FVR-műlencséknek egyaránt meg 
kell felelniük meghatározott kont-
rasztérzékenységi kritériumoknak. 
Definíció szerint a monokuláris, 
glare nélküli, mezopikus kontraszt-
érzékenység (logCS-ben kifejezve) 
nem lehet 0,3 egységnél kedvezőt-
lenebb a tesztelt szimultán látást 
biztosító műlencse-csoportban a 
kontroll, monofokális műlencsecso-
porthoz képest. Emellett a távoli 
látóélesség sem térhet el számotte-
vően: EDoF- és FVR-műlencsék ese-
tében legfeljebb 0,1 logMAR, multi-
fokális műlencséknél legfeljebb 0,2 
logMAR különbség engedhető meg 
a monofokális kontroll eredménye-
ihez viszonyítva. Vagyis az ISO 
bizonyos határok között elfogadja, 
hogy ezeknél a műlencséknél a tá-
voli látóélesség elmaradjon a mono-
fokális referenciaértéktől (10).
Az ISO- és az ESCRS-klasszifikáció 
közötti kapcsolat lényegi összefüg-
gései: az ESCRS rendszere az ISO 
által standardizált mérésekre épül, 
és azok klinikai értelmezését egy-
ségesíti. Másképpen fogalmazva, 
az ESCRS célja az ISO-adatok „le-
fordítása” a mindennapi gyakorlat 
nyelvére, nem pedig azok kiváltá-
sa. A nehézség abból adódik, hogy 
az ISO-definíciók (pl. multifokális, 
EDoF) sokszor heterogén, részben 
marketing által torzított kategóriá-
kat fednek le. Erre kínál megoldást a 
FVWG (Functional Vision Working 
Group), ami egy adatalapú klasz-
terezésen és bizonyítékokon ala-
puló egységes terminológia. Ennek 
klinikai jelentősége több szinten is 
megjelenik: pontosabb és reálisabb 
betegkommunikációt tesz lehető-
vé, javítja az összehasonlíthatósá-
got egyes műlencse-kategóriák (pl. 
„enhanced monofocal” vs. EDoF) 
között, és várhatóan hatással lesz 
a szakmai irányelvek alakulására, 
valamint a műtéti (ön)finanszíro-
zási gyakorlatra is. Hosszabb tá-
von pedig hozzájárulhat a jövőbeli 
ISO-szabványok továbbfejlesztésé-
hez.
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Az ESCRS funkcio-
nális osztályozása
Az ESCRS FVWG által kidolgo-
zott funkcionális osztályozás a 
műlencséket nem optikai kialakí-
tásuk vagy tervezési elveik, hanem 
a klinikai értelemben vett látástel-
jesítmény alapján rendszerezi. Az 
optikai terminológia helyett követ-
kezetesen funkcionális fogalmakat 
alkalmaz. A besorolás alapját a mo-
nocularis defókuszgörbéből meg-
határozható mélységélesség-tarto-
mány képezi, amely megbízhatóan 
tükrözi a betegek mindennapi vizu-
ális teljesítményét.
A funkcionális osztályozás a mono-
cularis defókuszgörbe mélységéles-
ség tartományát veszi alapul, amely 
mind a páciensek, mind a sebészek 
számára a legrelevánsabb jellemző. 
Az osztályozás bizonyítékalapúnak 
tekinthető, mivel kialakítása során 
klaszterelemzést alkalmaztak: ez a 
statisztikai módszer az adatok cso-
portosítására szolgál, és lehetővé 
teszi az adatok rejtett mintázatai-
nak, összefüggéseinek feltárását. A 
klaszterelemzés eredményei (4) sze-
rint két mérőszám elegendő a szi-
multán látásteljesítményt biztosító 
műlencsék funkcionális alapú osz-
tályozásához.
A funkcionális beosztás két kulcspa-
raméterre épül:

1. a mélységélesség-tartományra 
(depth of field, DOFi), amelyet 

0,2 és 0,3 logMAR látóélesség 
mellett határoznak meg. A 0,3 
logMAR küszöb alkalmazásá-
nak oka, hogy az ANSI-kritéri-
umok és az ISO nem definiál-
ta számszerűen az „enhanced” 
monofokális műlencséket.

2. a látóélesség változására, 
vagyis annak mértékére, aho-
gyan az intermedier és a kö-
zeli tartomány között javul. 
Ez a paraméter teszi lehetővé 
annak elkülönítését, hogy egy 
adott műlencse elsősorban a 
köztes, közeli, vagy teljes lá-
tástartományt biztosít.

Ezek alapján az ESCRS funkcio-
nális osztályozása a műlencséket 
monofokális, tórikus, akkomodá-
ló és szimultán látást biztosító (si-
multaneous vision range műlencse, 
SVL, SV IOL) kategóriákba sorolja.
A szimultán látást biztosító mű-
lencsék két fő csoportba sorolhatók 
aszerint, hogy a látóélesség hogyan 
változik a távoli fókusztól az inter-
medier és közeli fókusztávolság felé, 
illetve, hogy megfigyelhető-e javu-
lás az intermedier és közeli látóéles-
ség között.
A funkcionális klasszifikáció korlát-
ja ugyanakkor, hogy figyelmen kí-
vül hagy lényeges funkcionális jel-
lemzőket, mint pl. a diszfotopszia 
és a szemüveg-függetlenség aránya. 
Bár ezek fontos szerepet játszanak a 
műlencse-választásban, mérésük je-

lentős szubjektivitással terhelt, ami 
torzíthatná az eredményeket.

Az ESCRS funkcio-
nális kategóriáinak 
részletes kritéri-
umrendszere
A részleges mélységélesség-tarto-
mányú műlencsék esetében a 0,2 
logMAR szinten mért mélységé-
lesség 2,3 D-nál, míg 0,3 logMAR 
szinten 2,75 D-nál kisebb. Emellett 
az intermedier és közeli látóélesség 
között nem figyelhető meg javulás. 
E csoporton belül három altípus kü-
löníthető el (1. táblázat):

1. „Keskeny altípus”: a legkisebb 
mélységélességgel jellemezhe-
tő, elsősorban távoli látásra 
optimalizált, korlátozott köz-
tes és közeli teljesítménnyel. 
Ezek döntően a monofokális 
műlencséknek megfelelő tulaj-
donságok.

2. „Javított altípus”: mérsékel-
ten nagyobb mélységélességet 
biztosít, javuló köztes látással, 
miközben a távoli látás mi-
nősége megmarad (enhanced 
monofokális, monofocal + 
műlencsék).

3. „Kiterjesztett altípus”: tovább 
növelt mélységélességgel és jó 
köztes látással jellemezhetők 
(EDoF-műlencsék).

Az EDoF-műlencsék esetén az ANSI 

1. táblázat: A műlencsék csoportosítása és részletes kritériumai az 
ESCRS funkcionális klasszifikációja szerint

Mélységélesség-  
tartomány  

0,2 logMAR-nál (D)

Mélységélesség-  
tartomány  

0,3 logMAR-nál (D)

Az intermedier és a közeli 
vízus közti vízusjavulás  

mértéke (logMAR)

Részleges mélységélesség- 
tartományú műlencse <2,3 <2,75 0 (nincs javulás)

keskeny altípus <1,2 <1,61 0

javított („enhanced”) 
altípus ³1,2 és <1,58 ³1,61 és <1,98 0

kiterjesztett („extended”) 
altípus ³1,58 és <2,3 ³1,98 és <2,75 0

Teljes mélységélesség- 
tartományú műlencse ³2,3 ³2,75 ³0 (van javulás)

folyamatos átmenetű ³2,3 ³2,75 <0,05

sima átmenetű ³2,3 ³2,75 ³0,05 és <0,14

meredek átmenetű ³2,3 ³2,75 ³0,14
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Z80.35-2018 kritériumai szerint a 
defókuszgörbének 0,2 logMAR lá-
tóélesség mellett legalább 0,5 D-val 
szélesebbnek kell lennie, mint a mo-
nofokális műlencsék esetében.
A funkcionális meghatározás szerint 
az EDoF-műlencsék esetében a 0,2 
logMAR látóélességnél mért mélység-
élesség legalább 1,58 D, de nem éri el a 
2,3 D-t. A látóélesség a távoli fókusz-
tól a közeli tartomány felé fokozato-
san, monoton módon csökken, így az 
intermedier és a közeli látás közt nem 
figyelhető meg javulás.
A teljes mélységélesség-tartomá-
nyú műlencsék esetében a korrigált 
távoli (distance corrected visual 

acuity, DCVA) 1,0 m és 50 cm kö-
zött, az intermedier (distance cor-
rected intermediate visual acuity, 
DCIVA) és a nem korrigált közeli 
látóélesség (distance corrected near 
visual acuity, DCNVA) egyaránt 

0,2 logMAR és minden vizsgált 
távolságban meghaladja a kontroll 
monofokális műlencse értékeit. 
Emellett a mélységélesség legalább 
2,3 D 0,2 logMAR, illetve legalább 
2,75 D 0,3 logMAR szinten. Az 
intermedier és közeli látóélesség 
között javulás figyelhető meg, az 
alcsoportok pedig ennek mértéke 
alapján különülnek el (1. táblázat; 
1. és 2. ábra):

1. „Folyamatos átmenetű” altípus: 
folyamatos fókusztartomány 
jellemzi, a közeli és köztes látás 
között minimális különbséggel 
(<0,05 logMAR), a legegyen-
letesebb vizuális teljesítményt 
biztosítja. Ide sorolhatók az ala-
csony addíciójú bi- és trifokális 
műlencsék.

2. „Sima átmenetű” altípus: ki-
egyenlítettebb átmenetet mutat 
a különböző fókusztávolságok 
között, az intermedier és a kö-
zeli látóélesség közötti javulás 
közepes mértékű (0,05-0,14 log-
MAR). Megfelel a magasabb ad-
díciójú trifokális műlencséknek.

3. „Meredek átmenetű” altípus: 
meredekebb defókuszgörbével 
jellemezhető, jó köztes látás-
sal, az intermedier és a közeli 
látóélesség közötti különbség 
kifejezettebb (>0,14 logMAR). 
Ez a csoport a magas addíciójú 
bifokális műlencséknek feleltet-
hető meg.

A műlencsék funkcionális kate-
góriákba sorolását, valamint az 
irodalmi adatok, kiadványok és 
kongresszusi előadások alapján egy 
hatfokozatú, szubjektív bizonyos-
sági skálán végzett értékelését a 
Qvision Clinical & Research Cen-
ter szakmai interpretációi irányít-
ják. A 2024. szeptemberi update és 
az azt követő források alapján a ha-
zánkban jelenleg elérhető prémium 
műlencsék besorolását a funkcio-
nális klasszifikáció megfelelő cso-
portjába a 2. táblázatban foglaltuk 
össze.

Szakmai vita és  
jövőbeli irányok
Az új osztályozási rendszer beveze-
tése szakmai vitát váltott ki (3). A 
többség véleménye szerint a rend-
szer tudományosan megalapozott 
és objektív, mások viszont szóvá 
teszik, hogy a terminológia nem 
kellően közérthető, és csak korlá-
tozottan segíti a betegkommuni-
kációt (3). Az American-European 
Congress of Ophthalmic Surgery 
(AECOS) munkacsoportja megkér-
dőjelezve és bírálva az ESCRS-nó-

1. ábra: A részleges mélységélesség-tartományú 
műlencsék három alcsoportját a 0,2 és 0,3 log-
MAR szinten mért mélységélesség alapján hatá-
rozták meg (piros nyíl: a 0,2 logMAR szinten mért 
mélységélesség). Ezeknél a műlencséknél az in-
termedier és a közeli vízus közt a defókuszgörbén 
nem figyelhető meg javulás. A kép Ribeiro közlemé-
nye (10) alapján készült
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menklatúrát, alternatív megköze-
lítésként az objektív paraméterek 
mellett a működési mechanizmus, 
a látásminőség és a diszfotopsziák 
együttes figyelembevételét javasol-
ja, vagyis integrálná a klasszifiká-
cióba a beteg által megélt vizuális 
élményt is.

Klinikai korlátok
A funkcionális osztályozás jelentős 
előrelépést képvisel, mivel lehető-
vé teszi a műlencsék objektív, ösz-
szehasonlítható értékelését, vala-
mint támogatja a személyre szabott 
műlencseválasztást. Ugyanakkor 
nem veszi teljeskörűen figyelembe 

az olyan meghatározó tényezőket, 
mint a kontrasztérzékenység kér-
dései, a diszfotopsziák előfordulá-
sa vagy a szemüveg-függetlenség 
mértéke, amelyek jelentősen be-
folyásolják a betegelégedettséget. 
Az ESCRS FVWG-munkacsoport 
álláspontja szerint a jövőben az 
osztályozást célszerű kiegészíteni 
ezekkel a szempontokkal.

Következtetések
A prémium intraocularis műlencsék 
fejlődése indokolttá tette egy új, 
funkcionális szemléletű osztályozá-
si rendszer kialakítását és beveze-
tését. A műlencsék ESCRS által ja-
vasolt, funkcionális alapon nyugvó 
beosztása elősegíti a műlencsékkel 
elért klinikai teljesítmények abszo-
lút objektív, marketing elemektől 
mentes leírását és összehasonlítását, 
ezáltal közelebb visz a betegek valós 
vizuális élményének megértéséhez, 
valamint segítheti a tudományos 
kutatást is. Ugyanakkor további fi-
nomításokra lehet szükség ahhoz, 
hogy a rendszer maradéktalanul le-
fedje a klinikai gyakorlat szempont-
jából releváns valamennyi tényezőt.

Nyilatkozat

A szerzők kijelentik, hogy a közlemény 
megírásával kapcsolatban nem áll fenn 
velük szemben pénzügyi vagy egyéb lé-
nyeges összeütközés, összeférhetetlen-
ségi ok, amely befolyásolhatja a köz-
leményben bemutatott eredményeket, 
az abból levont következtetéseket vagy 
azok értelmezését.

2. ábra: A teljes mélységélesség-tartományú mű-
lencsék 3 alcsoportja az intermedier és a közeli 
vízus közti, defókuszgörbén megfigyelhető látásja-
vulás mértéke szerint. A kép Ribeiro közleménye 
(10) alapján készült

2. táblázat: A hazai gyakorlatban elérhető műlencsék helye a funkcionális 
klasszifikációban

Részleges mélységélesség-tartományú műlencse

keskeny monofokális műlencsék

javított („enhanced”) Tecnis Eyhance (Johnson & Johnson Vision), RayOne EMV (Rayner)

kiterjesztett  
(„extended”)

korábban a Tecnis Symfony (Johnson & Johnson Vision), AT LARA (Carl Zeiss), LuxSmart 
(Bausch & Lomb), Vivity (Alcon), ELON (Medicontur), PureSee (Johnson & Johnson Vision)

Teljes mélységélesség-tartományú műlencse

folyamatos átmenet Tecnis Synergy (Johnson & Johnson Vision), FineVision Triumf (PhysIOL),  
Lucidis (Swiss Advanced Vision), Galaxy (Rayner), LuxLife (Bausch & Lomb)

sima átmenet FineVision trifokális (PhysIOL), AT Lisa trifokális (Carl Zeiss), RayOne trifokális (Rayner),  
Panoptix (Alcon), Liberty7 (Medicontur)

meredek átmenet korábban a ReSTOR (Alcon), Tecnis trifokális (Johnson & Johnson Vision)
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X-kromoszómához kötött lymphoprolife-
rativ betegséggel diagnosztizált gyermek 
esete, akinél az Epstein–Barr-vírus fertő-
zés bilaterális retinanekrózishoz vezetett
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Az X-kromoszómához kötött lymphoproliferativ betegség (XLP) egy ritka, immundeficienciával járó kórkép. 
Az Epstein–Barr-vírus (EBV) fertőzés igen elterjedt a felnőtt populációban, gyermekek esetében rendsze-
rint enyhe tüneteket okoz, serdülők és felnőttek esetében mononucleosis képében jelentkezik. XLP esetén 
az EBV-fertőzés fulmináns immunreakciót indít el. A betegség által okozott klinikai tünetek és azok lefolyása 
igen változatos lehet. Kevés irodalmi adat áll rendelkezésünkre az XLP-vel kapcsolatos szemészeti szövőd-
ményekről. Esetismertetésünk célja, hogy felhívjuk a figyelmet a potenciális szemészeti következményekre 
és a kezelési lehetőségekre. Egy 5 éves fiúgyermek esetét ismertetjük, akinél genetikai vizsgálattal igazolt 
XLP talaján EBV indukált hemofagicitás limfohisztiocitózis zajlott, amely a látószerveben szekunder glau-
kómát, valamint kétoldali retinanekrózist okozott. A beteg szemészeti tünetei lokális valamint szisztémás 
szteroid- és antivirális terápia mellett regressziót mutattak.

A case of a child diagnosed with X-linked lymphoproliferative disease in whom Epstein–Barr virus 
infection led to bilateral retinal necrosis
X-linked lymphoproliferative XLP) is a rare condition associated Epstein–Barr virus (EBV) infection is wide-
spread in the adult population, typically causing mild symptoms in children and presenting as mononucle-
osis in adolescents and adults. In XLP, EBV infection triggers a fulminant immune response. The clinical 
manifestations and course of the disease can vary significantly. There is very limited literature available 
regarding ophthalmic complications associated with XLP.
The purpose of this case report is to highlight potential ophthalmic consequences and present treatment 
options. The authors describe the case of a 5-year-old boy in whom genetic testing confirmed haemophago-
cytic lymphohistiocytosis, which in this case, led to secondary glaucoma and bilateral retinal necrosis. The 
patient's ophthalmic symptoms showed regression following local and systemic steroid and antiviral therapy.

Szerzői munkamegosztás: Killik Petra kézirat elkészítése, adatgyűjtés. Dohán Judit: a beteg vizsgálata, szemészeti diagnózis 
és differenciáldiagnózis, szakirodalom gyűjtése, a kézirat elkészítése, a kézirat felülvizsgálata, a beteg szemészeti gondozá-
sa. Maka Erika, Szigeti Andrea, Knézy Krisztina: beteg kezelése. Kertész Gabriella az alapbetegség diagnosztikája, csontve-
lő-transzplantáció, intenzív osztályos kezelése. Dobner Sára: az alapbetegség diagnosztikája, a beteg neurológiai és intenzív 
osztályos kezelése. Nagy Zoltán Zsolt: szakmai véleményezés.
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A case of a child diagnosed with X-linked lymphoproliferative disease

Bevezetés

Az X-kromoszómához kötött lym-
phoproliferativ betegség (XLP) egy 
ritka, súlyos immundeficienciával 
járó genetikai kórkép, amely leg-
gyakrabban az Epstein–Barr-vírus 
(EBV) fertőzés kapcsán válik kli-
nikailag nyilvánvalóvá (1). Az EBV 
a herpeszvírusok családjába tar-
tozó gamma-herpesz-vírus (2). A 
felnőtt populáció 90-95%-a átfer-
tőződést mutat a vírussal (3). Az 
EBV a szem minden szegmensében 
okozhat manifesztációt. Okozhat 
dacryoadenitist, az elülső szegmes 
érintettsége lehet conjunctivitis, 
episcleritis, keratitis és iritis. Hátsó 
szegmens érintettsége lehet uveitis, 
retinitis, opticus neuritis (4). Az XLP 
esetében a beteg immunrendsze-
re nem képes megfelelően reagálni 
az EBV-fertőzésre, ami fulmináns 
immunreakciókhoz, hemofagoci-
tás lymphohistiocytosishoz (HLH), 
lym phomához, valamint egyéb szer-
vi szövődményekhez vezethet (1). 
Incidenciája 1-3 az 1 millióból (5). 
Az XLP X-kromoszómához kötött 
módon öröklődik. Kialakulásának 
oka lehet az SH2D1A génmutáció-
ja, amely a slam associated proteint 
(SAP) kódolja, illetve az X-kapcsolt 
apoptózis inhibitor fehérje (XIAP) 
mutáció. Azok a fiúgyermekek, akik 
öröklik a patogén variánst érintet-
tek lesznek, a leány gyermekek, akik 
öröklik a patogén variánst, hetero-
zigóták lesznek, és általában nem 
érintettek, ritka esetben X-kromo-
szóma-inaktiváció esetében a hetero-
zigóta nők is mutathatnak tüneteket 
(1). Klinikai megjelenését tekintve 
elkülönítjük két fenotípusát: a he-
mofagocitás lym phohistiocytosist és 
a lymphoproliferációt.
A betegség szemészeti manifesz-
tációiról kevés irodalmi adat áll 
rendelkezésre. Az EBV-fertőzéssel 
összefüggésben kialakuló szövőd-

mények, például a bilaterális re-
tinanekrózis, ritka, de súlyos kö-
vetkezmények lehetnek. Ezek a 
szemészeti tünetek a látás jelentős 
romlásához vagy akár teljes elvesz-
téséhez is vezethetnek, amennyiben 
nem ismerik fel és kezelik időben.
A következő esetismertetés célja, 
hogy felhívja a figyelmet az XLP 
szemészeti szövődményeire, be-
mutatva egy 5 éves fiúgyermek 
esetét, akinél a betegség kétoldali 
retinanekrózist és szekunder glau-
kómát okozott. Az időben alkalma-
zott szisztémás antivirális és gyul-
ladáscsökkentő terápia jelentősen 
javította a beteg klinikai állapotát, 
és rámutatott a korai diagnózis és 
kezelés kiemelt fontosságára az 
XLP-vel összefüggő szemészeti szö-
vődmények esetében.

Szisztémás tüne-
tek és kezelésük
Az első megjelenéskor 4 éves fiú-
gyermek kórházi ellátására 2 hete 
tartó lázas állapot, második héttől 

testszerte jelentkező exanthemák, 
lymphadenopathia miatt került sor. 
Felvételekor mononucleosis szind-
rómára jellemző klinikai kép volt 
látható. Laborleleteiben emelkedett 
nekroenzimszint mutatkozott, 
amely ismételt laborvizsgálata so-
rán tovább emelkedett, valamint 
thrombocytopenia, hypoalbumi-
naemia és hyponatraemia jelent-
kezett. Hasi ultrahangvizsgálata 
hepatosplenomegaliát, ödémás falú 
epehólyagot írt le. Ápolásának 7. 
napján több alkalommal görcstevé-
kenysége zajlott, amely diazepam, 
majd midazolam adását követően 
oldódott. Koponya MR-vizsgálata 
érdemi eltérést nem igazolt. Zavart 
tudati állapot, valamint hányások 
miatt intubálásra került. Magas oxi-
génigénye miatt mellkas-röntgen-
vizsgálat készült, amelyen kétolda-
li pneumónia ábrázolódott, amely 
miatt ceftriaxonterápia indult. Fer-
ritin meghatározása mérhetetlenül 
magas szintet mutatott. Romló ál-
talános állapota hátterében hemofa-
gocitás lympho histiocytosis merült 

Rövidítések:
EBV: Epstein–Barr-vírus; ETRDS: Early Treatment Diabetic Retinopathy Study; HLH: hemofagocitás lim-
fohisztiocitózis; IVIG: intravénás immunglobulin; SAP: slam associated protein; sHLH: szekunder hemo-
fagocitás limfohisztiocitózis; vvt: vörösvértest; XIAP: X-linked inhibitor of apoptosis protein/X-kapcsolt 
apoptózis inhibitor fehérje; XLP: X-kromoszómához kötött lymphoproliferativ betegség/X-linked lympho-
proliferative disease

1. ábra: Jobb szemen kötőhártya-belövelltség, iris 
neovaszkularizáció és iris lapra felkenődött san-
guis ábrázolódik
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fel. Virológiai vizsgálata a feltéte-
lezett akut EBV-infekciót megerő-
sítette (EBV IgM-pozitív, 21800 U/
ml). Dexametazon- és IVIG-terápia 
indult, valamint fibrinogén, throm-
bocyta és 1E koncentrált vvt-pótlás-
ban részesült. A betegség második 
hetében az infektológiai osztály-
ról intenzív osztályra helyezték át. 
Immunszupprimált állapota miatt 
trimethoprim-sulfomethoxazol és 
fluconazol-profilaxisban részesült. 
Keringéstámogatásként noradre-
nalint igényelt. Klinikai tünetei ki-
elégítették a HLH diagnosztikus 

kritériumait. A HLH 2004. évi te-
rápiás protokollja szerint dexame-
tazonnal, etoposiddal, intrathecalis 
methotrexáttal, intra thecalis pred-
nisolonnal, cyclosporinnal, anakin-
rával, intravénás és intrathecalis ri-
tuximabbal folytatódott kezelése. 
Csontvelői mintavétel és lumbál-
punkció is történt. A liquorban ma-
gas kópiaszámmal EBV jelenléte 
igazolódott, HLH idegrendszeri ma-
nifesztációja mellett. A csontvelői 
mintában hypocellularis csontve-
lő, hemofagocitózis volt látható. A 
szövettani vizsgálat és a liquorvizs-

gálat igazolta az idegrendszeri érin-
tettséggel járó hemofagocitás lymp-
hohistiocytosist. Az EBV-fertőzés 
igazolása után ganciclovir ke zelése 
indult. Oligo-anuriája kezdetben 
diuretikummal, később folyamatos 
vesepótló kezeléssel került ellátásra. 
Polyserosistis alakult ki perikardi-
ális, pleurális és szabad hasi folya-
dékkal, ami lélegeztetését tovább 
nehezítette. Keringéstámogatás se-
gítésére noradrenalin mellett 6 na-
pig inodilatátor (milrinon) került al-
kalmazásra. Kiugró lipáz és amiláz 
laborértékei hátterében pancreatitis 
igazolódott, amely konzervatív terá-
pia mellett javult. Invazív lélegezte-
tésre összesen 10 napig, noninvazív 
légzéstámogatásra 4 napig volt szük-
sége. A kezelés mellett gyulladásos 
paraméterei és az EBV kópiaszám 
csökkenő tendenciát mutatott. Ge-
netikai vizsgálata kóroki SH2D1A 
mutációt igazolt. A súlyos klini-
kai tünetek miatt allogén csontve-
lő-transzplantációra került sor.

Szemészeti tünetek és  
kezelésük
Röviddel a csontvelő-transzplantá-
ciót követően észlelték a jobb szem 
kötőhártya belövelltségét, emiatt 
kérték első szemészeti vizsgálat el-
végzését az intenzív osztályon.
Szemészeti státuszában a jobb sze-
men iris-neovaszkularizáció, tág, 
fénymerev pupilla látszott, vörös 
visszfény nem volt nyerhető, érdemi 
fundusvizsgálat itt nem volt lehetsé-
ges, ultrahangvizsgálattal vér zéses 
chorioidea-ablatio jelei ábrázolód-
tak. A szemnyomás 58 Hgmm volt 
Icare tonométerrel mérve. A bal ol-
dalon a szemfenéki kép retinocho-
rioiditis típusos képét mutatta: 
sárgásfehér kiterjedt retinális be-
szűrődéssel, iszkémiás területekkel, 
makulatáji vérzéssel és ödémával.
Lokális terápiaként mindkét szem-
be naponta 4× ganciclovir 1,5 mg/g 
szemgélt (Virgan), 3×1 dexameta-
zon 1 mg/ml (Maxidex) cseppet és 
diclofenac 1 mg/ml (VoltarenOpht-
ha) szemcseppet kapott. A jobb 
szem kezelése az extrém magas 
szemnyomás csökkentése céljából 

2. ábra: Bal szem makula OCT-felvétele, amelyen 
a makula alatti vérzés ábrázolódik. A makula szer-
kezete dezintegrált, a retinában reflektív pontok, 
vér sejtes elemei láthatók

3. ábra: A bal szem fundus fotója látható: fehé-
res elmosott szélű retinális beszűrődésekkel, és 
halvány (sárgás), iszkémiás retina képe, a periféri-
án a retinában töredezett erek, kiesett kapilláris 
keringés, és tágult, kanyargós, beszűrt érfal lát-
ható
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naponta 2×1 dorzolamid/timolol 
20 mg/ml + 5 mg/ml (Cosopt Mul-
ti) szemcseppel egészült ki. Sziszté-
másan a fentiek szerint ismertetett 
antivirális és immunszuppresszív 
kezelése zajlott. Másfél évvel a be-
tegség lezajlása után a jobb szemen 
a látóélesség fényérzés nélküli volt, 
bal szemen 0,12 ETRDS táblán.

Megbeszélés
A HLH-nak két típusát különítjük 
el: elsődleges és másodlagos formát.
Az elsődleges, autoszomális re-
cesszív forma, amelyet familiáris 
hemofagocitás lymphohistiocyto-
sisnak neveznek. Előfordulásának 
becsült aránya körülbelül 1:50 000. 
Az autoszomális recesszív örök-
lődésmenetre tekintettel a családi 
anamnézis gyakran negatív. Az első 
megjelenése jellemzően csecsemő-
korban történik, de serdülők és fel-
nőttek esetében is előfordulhat.
A másodlagos HLH (sHLH) akkor 
alakul ki, amikor valamilyen erős 
immunológiai aktiváció történik 
a szervezettel, például egy súlyos 
fertőzés válthatja ki. Ezt a formát 
gyakran lehet megfigyelni immun-
hiányos állapotú betegeknél, kü-
lönösen vírusfertőzések kapcsán. 
Ezen kívül az sHLH előfordulhat 
daganatos betegségek során is, ami-
kor vagy a betegség első klinikai 
megjelenése lehet a HLH, vagy a da-
ganatos kezelés során alakul ki (6).
A hemofagocitikus szindróma pato-
me chanizmusát a Th1 proinflam-
matorikus citokinek diszfunkciója 
által okozott állapot váltja ki. Jel-
lemzője a Th1 profilhoz tartozó 
citokinek túltermelődése, beleért-
ve az interferon-gammát, a tumor-
nekrózis-faktor-alfát, az interleukin 
(IL)-6-ot, IL-10-et, IL-12-t, valamint 
az sIL-2 R-t (CD25). Ez a T-lym-
phocyták és makrofágok aktiváció-
ját eredményezi (7).
A HLH klinikai tünetei igen szerte-
ágazóak lehetnek, több szervrend-
szert is érintenek.
A HLH leggyakoribb tünetei a láz, 
hepatosplenomegalia és cytopeni ák. 
Gyakran megfigyelhető továbbá 
hypertrygliceridaemia, coagulopa-

thia hypofibrinogenemiával, máj-
funkciós zavarok, emelkedett ferri-
tin- és szérum transzaminázszintek. 
Neurológiai érintettség, liquor hy-
perproteinaemiával és mérsékelt 
pleocytosissal. Egyéb, ritkább kez-
deti klinikai jelek közé tartozik a 
lymphadenopathia, bőrkiütés, sár-
gaság és ödéma. Az általunk ismer-
tetett esetben a sárgaságon kívül az 
összes fenti klinikai tünet megje-
lent betegünk követése során.
A kórszövettani vizsgálatok során 
lymphocyták és érett makrofágok 
felszaporodása figyelhető meg, me-
lyet esetenként hemofagocytosis kí-
sér. Ez elsősorban a lépben, a meg-
nagyobbodott nyirokcsomókban, a 
csontvelőben, a májban és a cereb-
rospinális folyadékban figyelhető 
meg. A HLH egyéb gyakori labora-
tóriumi eltérései közé tartozik a 
csökkent természetes ölősejt (NK) 
aktivitás, valamint a fokozott cito-
kin termelés, utóbbi különösen az 
oldott interleukin-2 receptor (sIL-
2R) emelkedett szérum- és liquor 
szintjében nyilvánul meg (6).
Luping és munkatársai által 2023-
ban publikált retrospektív tanul-
mány 1525 HLH-beteg adatait 
dolgozta fel a szemészeti manifesz-
tációt illetően, 341 betegnél történt 
szemészeti vizsgálat és 133 beteg-
nél találtak szemészeti eltérést. A 
leg  gya koribbak a hátsó szegmens 
betegségei voltak (66 beteg, 49,62%), 
ideértve a retina- és üvegtesti vér-
zést, a serosus retinaleválást, a cy-
to megalovírus-retinitist és a pa pil-
la ödémát. Egyéb, megfigyelt 
szemészeti komplikációk közé tar-
toztak a szemfelszíni fertőzések 
(kötőhártya-gyulladás, 34 beteg, 
25,56%; keratitis, 16 beteg, 12,03%), 
a subconjunctivalis vérzés (11 beteg, 
8,27%), a chemosis (5 beteg, 3,76%), 
az elülső uveitis (11 beteg, 8,27%), a 
szteroidindukált glaukóma (5 beteg, 
3,76%), a sugárzás okozta szürkehá-
lyog (1 beteg, 0,75%), a dacryo-
adenitis (2 beteg, 1,50%), a dac-
ryocystitis (1 beteg, 0,75%), az 
or  bi tacellulitis (2 beteg, 1,50%), az 
orbita-pseudotumor (2 beteg, 1,50%) 
és a kancsalság (2 beteg, 1,50%) (8).
Esetünkben a beteg szemészeti vizs-

gálatakor retinanekrózis volt látha-
tó a bal szemen. Ennek hátterében 
leggyakrabban herpeszvírus által 
okozott fertőzés áll, gyakorisági sor-
rendben HSV1, VZV, HSV2, CMV. 
Az EBV-fertőzést extrém ritkán, 
de igazolták az akut retinanekró-
zis (ARN) hátterében (9). A szem-
érintettség gyakoribb központi ideg-
rendszeri érintettség esetén, amely 
betegünk esetében is zajlott (10). A 
liquor PCR-vizsgálata igazolta az 
EBV központi idegrendszeri jelen-
létét. Diagnosztikailag nehézséget 
jelentett, hogy a jobb szemen cho-
rioidea-ablatio állt fenn, így üveg-
testi mintavétel csak az egyetlen 
látó szemből lett volna lehetséges. A 
mintavétel mellett szólt az EBV-fer-
tőzés intraocularis jelenlétének iga-
zolása, amely esetben adható lett 
volna ganciclovirkezelés. Az üveg-
testi mintavétel kockázata betegünk 
esetében igen magas volt, tekintettel 
a beteg egyetlen látásmaradvány-
nyal bíró szemére, alacsony életko-
rára, az atrófiás retinaterületek mi-
atti fokozott retinaleválás rizikóra, 
thrombocytopenia miatti fokozott 
vérzésrizikóra, és az immunhiányos 
állapot jelentette fokozott fertőzés-
hajlamra. A csarnokvízből történő 
mintavétel esetén a vizsgálat szen-
zitivitása ismerten alacsonyabb. A 
már bizonyítottan zajló szisztémás 
és KIR-i EBV-infek ció esetén erősen 
alátámasztható volt az EBV kóroki 
szerepe a szemészeti tünetek mögött 
is. Intenzív osztályos kezelőorvosá-
val, illetve a szülőkkel történt egyez-
tetés után esetünkben a fenti mér-
legelést követően nem végeztünk 
intraocularis mintavételt. A fent is-
mertetett terápia mellett javulást ta-
pasztaltunk, amely „ex iuvantibus” a 
kóroki gyanút támasztotta alá.

Következtetések
A szerzők egy ritka, X-kromoszó-
mához kötött lymphoproliferativ 
betegségben szenvedő 5 éves fiú-
gyermek esetét ismertették, akinél 
az Epstein–Barr-vírus fertőzés kö-
vetkeztében kétoldali retinanekró-
zis és szekunder glaukóma alakult 
ki. Az XLP egy súlyos immunhiá-
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nyos állapot, amely az EBV-re adott 
kóros immunválasz miatt fulmi-
náns tünetekkel és szervi károso-
dásokkal járhat. Betegünk intenzív 
osztályos kezelést és célzott terápi-
át igényelt. Szemészeti szempont-
ból a kétoldali retinanekrózis és az 
ehhez társuló szövődmények súlyos 
látáskárosodás kockázatát hordoz-
ták. A helyi és szisztémás antivi-

rális, valamint gyulladáscsökkentő 
kezelés hatására a beteg szemészeti 
állapota javulást mutatott. Az eset 
hangsúlyozza az XLP-vel kapcsola-
tos szemészeti szövődmények fel-
ismerésének és időbeni kezelésének 
jelentőségét, valamint rávilágít a 
multidiszciplináris megközelítés 
szükségességére az ilyen komplex 
kórképek ellátásában.

Anyagi támogatás
A témához kapcsolódó poszter az 
European Paediatric Ophthalmological 
Society 2023. évi kongresszusán került 
bemutatásra, a részvételt a Magyar 
Gyermekszemészek és Strabológusok 
Társasága támogatta.
A közlemény más folyóiratban koráb-
ban nem jelent meg, máshova beküldés-
re nem került.

Dr. Killik Petra, Semmelweis Egyetem, Szemészeti Klinika, 1085 Budapest, Mária utca 39.
E-mail: killikpetra@gmail.com
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A ruténium-106 brachyterápia 
40 éves múltja Magyarországon
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A chorioidea-melanoma a szemgolyó leggyakrabban előforduló primer rosszindulatú daganata. Kezelésé-
ben az egyik legfontosabb áttörést a brachyterápia bevezetése jelentette, amely lehetővé tette a szemgo-
lyó megőrzését. Korábban a diagnózis szinte minden esetben egyet jelentett a szemgolyó eltávolításával, 
azonban a közelbesugárzás megjelenésével lehetőség nyílt a daganat célzott kezelésére. A szemészeti 
brachyterápia története a 20. század elejére nyúlik vissza, de a valódi előrelépést a ruténium-106 izotóp 
alkalmazása hozta. Ez a béta-sugárzó izotóp korlátozott behatolási mélységgel rendelkezik, így hatékonyan 
pusztítja a daganatot, miközben kíméli a környező egészséges szöveteket. Napjainkban a brachyterápia az 
uvealis melanoma egyik leggyakoribb kezelési módja, különösen kis és közepes méretű daganatok esetén. 
Magyarországon 1986-ban vezették be a ruténium-106 brachyterápiát, amely azóta széles körben alkal-
mazott, szemmegtartó eljárássá vált. Bár a brachyterápia hatékony a kis és közepes daganatok esetében, 
nagyobb tumoroknál továbbra is korlátozott a szerepe. A jövőbeni cél az, hogy új kombinált eljárásokkal még 
több esetben lehessen elkerülni a szem eltávolítását.

The 40-year history of ruthenium-106 brachytherapy in Hungary
Choroidal melanoma is the most common primary malignant tumor of the eye. One of the most signifi-
cant breakthroughs in its treatment was the introduction of brachytherapy, which made eye preservation 
possible. Previously, the diagnosis almost always meant the removal of the eye; however, with the ad-
vent of plaque radiotherapy, targeted treatment of the tumor became feasible. The history of ophthalmic 
brachytherapy dates back to the early 20th century, but a major advancement came with the use of the ru-
thenium-106 isotope. This beta-emitting isotope has limited tissue penetration, allowing effective destruc-
tion of the tumor while sparing the surrounding healthy tissues. Today, brachytherapy is one of the most 
commonly used treatments for uveal melanoma, especially for small and medium-sized tumors. In Hungary, 
ruthenium-106 brachytherapy was introduced in 1986 and has since become a widely used eye-preserving 
procedure. Although brachytherapy is effective for small and medium-sized tumours, its role remains 
limited in larger cases. The goal for the future is to expand eye-preserving options through new combined 
treatment approaches, allowing more patients to avoid eye removal.

https://doi.org/10.55342/szemhungarica.2026.163.2.75
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Az uvealis  
melanoma
Az uvealis (iris, corpus ciliare, cho-
rioidea) melanoma egy alapvetően 
ritka, de a szemben primeren előfor-
duló rosszindulatú daganatok közül 
a leggyakoribb, amelynek pontos 
etiológiája mindmáig ismeretlen. 
Incidenciája évente nagyjából 6/
millió fő (3). Az ismert rizikófakto-
rok közül említést érdemel a kor (az 
idősebbek körében gyakoribb, 70 
éves korban van a csúcsincidencia), 
a bőr pigmentáltsága és a nem (4). 
Prediszponáló tényező a congeni-
talis melanosis és naevus jelenléte, 
valamint a BAP-1 (BRCA1 Asso-
ciated Protein-1) mutáció (11). Az 
uvealis melanomák diagnosztikája 
az esetek többségében klinikai vizs-
gálaton alapszik. A terápiát a daga-
nat méretétől és elhelyezkedésétől 
függően állapítjuk meg: amennyi-
ben lehetséges, szemmegtartó ke-
zelésként brachyterápiát (sugárzó 
izotópot tartalmazó plakkterápia) 
ajánlunk a betegeknek (4, 9), illet-
ve 2023 decemberétől akár külső 
besugárzást követő vitrectomiát is 
alkalmazhatunk, amelynek során 
eltávolítjuk a daganatot (endorezek-
ció) (1). Ha a daganat vastagsága a 
7 mm-t meghaladja, és a látóideg-
hez túl közel (2 mm-en belül), vagy 
a corpus ciliarét nagymértékben 
érintően helyezkedik el, illetve túl 
nagy alapterületű (>16 mm), vagy a 
szem már fájdalmas és vak, akkor a 
betegnek enucleatiót javaslunk (7).

A közelbesugárzás 
története
A brachyterápia megjelenése előtt a 
diagnózis pillanatában eldöntetett 
a kezelés is: a szemgolyó eltávolítá-
sa (5, 10). Mivel maga az enucleatio 
egy radikális beavatkozás, amely 
végleges állapotot eredményez, és a 
beteg életminőségét is befolyásolja, 
ezért a konzervatív terápia gondola-
tával mindig is sokan foglalkoztak. 
A chorioidea-melanomával diag-
nosztizált betegek szemének meg-
mentése már évszázados gondolat. 
A közelbesugárzás lehetősége előtt, 
csak olyan próbálkozások voltak, 

amelyek nem hozták meg a kívánt 
eredményt: a daganatot diathermi-
ával, applikációval, fotokoaguláció-
val, irradiációval vagy ezek kombi-
nációjával igyekeztek elpusztítani. 
Problematikus ezen módszerekkel 
kapcsolatban, hogy csak akkor ké-
pesek az intraokuláris daganatok el-
pusztítására, ha a daganattal együtt 
a szemet is roncsolják. Ezek az el-
járások ezen túlmenően azért is 
voltak vitatottak már szűk fél év-
századdal ezelőtt is, mert a szem 
megtartása mellett csak azon el-
változások kezelésére voltak alkal-
masak, amelyek malignus mivolta 
megkérdőjelezhető volt (10).
A szemészeti brachyterápia, vagy-
is a közelbesugárzás története egé-
szen 1915-ig nyúlik vissza, amikor 
Deutschmann mesothorium-kapszu-
lákat, azaz radium-228 izotópot al-
kalmazott szemben lévő daganatok 
kezelésére (2). Másfél évtizeddel 
később, egy 1930-ban publikált tu-
dományos cikk szerint Foster Moore 
intraokulárisan elhelyezett radon-
magokkal kezelt sikeresen dagana-
tot. Foster Moore már akkor, azaz 
csaknem 100 évvel ezelőtt leírta, 
hogy az áttétképzésre feltehetően 
nincs befolyással a terápia (6).
Az első szemorvos, aki sugárzó 
plakkokkal gyógyított kötőhár-
tya-melanomát, Stallard volt, 1939-
ben. Stallard kobaltot használt, 
azonban ennek a gamma sugárzó 
elemnek a súlyos szövődményei 
megkívánták, hogy másfajta sugár-
zó anyagot használjanak. Nem csu-
pán a szem egészséges szöveteire 
volt káros hatással, de a műtői sze-
mélyzetre is veszélyes volt (5).
A Ru-106 a ruténium egy mestersé-
gesen előállított radioaktív izotóp-
ja, amelyről először 1949-ben tettek 
említést, hogy közelbesugárzásra 
alkalmas lehet. A Freundlich által 
leírt sugárzó elemről leírták, hogy 
alkalmas a daganat elpusztítására 
anélkül, hogy a környező szövetek-
re túlzottan nagy roncsoló hatást 
fejtene ki, valamint a szemlencsé-
re is kevésbé káros (5). A „brachy” 
görög eredetű kifejezés, amely rövid 
távolságot jelent. A Ru-106 appliká-
torokat Peter Lommatzsch vezette be 

az 1960-as években (8). A ruténium 
izotópjának felfedezése és a közel-
besugárzás módszerének kidolgo-
zása teremtette meg azt a lehetősé-
get, ami addig elképzelhetetlen volt, 
hogy a szemben lévő daganatokat a 
szemgolyó eltávolítása nélkül is ha-
tékonyan tudják kezelni. Napjaink-
ban a brachyterápia a leggyakoribb 
módszer az uveális melanoma keze-
lésére, Európában a ruténium-106, 
míg az angolszász országokban a 
jód-125 applikátorok a legelterjed-
tebbek.
A Ru-106 egy béta-sugárzó, elekt-
ront emittáló izotóp. A béta-sugár-
zás egy közepes energiájú sugár-
zás, amelynek során a felszabaduló 
elektronok szöveti áthatoló képessé-
ge kicsi, a bőr felső rétegeiben elnye-
lődnek. Ennek legnagyobb előnye, 
hogy a szemben lévő, illetve a szem 
körüli egészséges szöveteket kíméli 
viszonylag alacsony tumorkiújulási 
ráta mellett, valamint az egészség-
ügyi személyzetre sem veszélyes. 
Az izotóp felezési ideje 373,59 nap. 
Az izotópot ezüst applikátorba 
ágyazzák, a külső ezüstréteg a su-
gárzás 95%-át elnyeli. Az appliká-
toroknak 16 különféle típusa létezik 
11 és 25,4 mm átmérő között. Ma-
ximális felhasználhatósági idejük 
18 hónap, és maximum 50 sterilizá-
lási ciklus ajánlott. Biztonsággal 5 
mm-es prominenciáig alkalmazha-
tóak, 5 és 7 mm között pedig egyé-
ni elbírálás szerint ajánlhatóak az 
intraokuláris daganatok kezelésé-
ben. A Ru-106 brachyterápia kombi-
nálható más kezelési módszerekkel 
is uvealis melanoma esetén, példá-
ul transzpupilláris termoterápiával, 
valamint ritkábban más izotópok-
kal együtt is alkalmazzák, például 
gamma-sugárzó kobalt-60-nal vagy 
jód-125-tel (8).
A közelbesugárzás effektivitásáról 
kapott eredmények ígéretesek vol-
tak Lommatzsch 1986-ban közölt 
tanulmánya szerint, amelyben 20 
éves távlatból közölt eredményei 
szerint sikerrel kezelhetőek a kis és 
közepes méretű daganatok. Tapasz-
talatai alapján a nagyobb méretű 
daganatok is kezelhetőek vagy a te-
rápia kiegészítésével (fotokoagulá-



77

A ruténium-106 brachyterápia 40 éves múltja Magyarországon

ció), vagy egy második besugárzás-
sal két lépcsőben (5). Miután ez az 
új módszer hatékonynak bizonyult 
10-15 éves távlatból is, egyre szé-
lesebb körben érdeklődtek iránta: 
ígéretes gyógyulási és mortalitási 
adatokat közölt a lipcsei, esseni és 
hamburgi szemklinika is. A nem-
zetközileg is bíztató eredményeket 
látva Magyarországon is úgy dön-
töttek, hogy bevezetik az új, szem-
golyót megőrző kezelési módszert 
(10). A legelső műtétre hazánkban 
1986 decemberében került sor.

A ruténium-106 
brachyterápia első 
évei hazánkban
Alberth Béla professzor legelőször a 
németországi Rostockban látta, 
hogy létezik a ruténiumappliká-
ció, mint eljárás. Az ígéretes ered-
ményeket látva, a Minisztériumtól 
kért anyagi támogatást: az appliká-
torokat ekkor csak valutáért lehe-
tett megvenni, 10 millió forintnak 
megfelelő összegbe kerültek. Ez ak-
koriban annyira drága volt, hogy a 
fentebb említett 18 hónap felhasz-
nálási idő gyakorta kitolódott, így 
kétéves applikátorokat is felhasz-
náltak. Ez azt jelentette, hogy akár 
2, illetve 3 hétig is bent voltak az 
applikátorok, hogy a leadott su-
gárdózis az ajánlásnak megfelelő 
optimális dózis legyen. A legelső 
sorozat négyféle applikátort tartal-
mazott: két kereket, egy cornea ki-
vágottat és egy opticus kivágottat. 

Számos, addig nem a rutin része-
ként ismert speciális engedély volt 
szükséges a használatukhoz: az el-
helyezés, a szállítás és a sterilizálás 
lépései szigorúan szabályozottak 
voltak. Az applikátorokat akkor is 
és ma is ólomtégelyekben tárolták 
és szállították a műtőbe. Napjaink-
ban ötféle applikátorral dolgozunk: 
három kerek applikátorral és kétféle 
opticus kivágottal (1. ábra, 2. ábra).
Kezdetben a chorioidea-melano-
ma ruténiummal való kezelése két 
centrumban zajlott: Budapesten 
Marek Péter végzett applikációt, 
Debrecenben Alberth Béla és Berta 
András. Az 1986-os indulást köve-
tő 5-6 évvel később Debrecenben a 
gyermekszemészeti onkológiában is 
rendszeresen alkalmazták a Ru-106 
applikátorokat: retinoblastomát 
is gyógyítottak vele. Mivel a reti-
noblastoma gyakorta kétoldali és 
a szimpátiás oftalmia is veszélyez-
tette a másik szemgolyót, ezért itt 
még inkább küzdelmes volt a lehe-
tő legtöbb látást megőrizni. Az el-
sőként felfedezett szemnél sokszor 
mérethatáron felül volt a tumor, ek-
kor lézerterápiával is próbálkoztak 
a közelbesugárzás mellett. A későb-
biekben úgy alakult, hogy a gyer-
mekszemészeti onkológiai centrum 
Budapest lett, a felnőttkori intra-
okuláris tumorok központjává pe-
dig Debrecen vált.
A betegek diagnosztizálása és a ke-
zelés menete a 40 év alatt némileg 
módosult. A kivizsgálás alapját ké-
pezte a réslámpás vizsgálat mellett 

az ultrahang és a fluoreszcein-an-
giográfia (FLAG). A legjelentősebb 
vizsgálat az ultrahang volt. Akko-
riban nem volt minden kórházban, 
csak a nagy központok rendelkez-
tek vele, így sok esetben azzal a 
kérdéssel küldték a retinaleválásos 
betegeket, hogy van-e a leválás mö-
gött tumor, különösen akkor, ha 
szakadás nem volt látható. Az ult-
rahangot használták a műtéti ter-
vezéshez is, ugyanis a méret hatá-
rozza meg, hogy melyik applikátort 
és mennyi ideig kell alkalmazni. A 
90-es években maximum 5 mm-es 
prominenciáig (chorioidea-excava-
tioval együtt) és 15 mm-es alap 
átmérőig lehetett brachyterápiát 
végezni. Ritkán, leginkább mono-
culus betegnél, 1-1 mm-rel kitolták 
ezt a határt. Napjainkban az a sza-
bály, hogy 5 mm-ig biztonsággal 
elvégezhető a közelbesugárzás, e fe-
lett 7 mm-ig pedig egyéni elbírálás 
szerint döntünk a kezelésről. Ha az 
ultrahang B fejét kiegészítették egy 
vízelőtétes zsákkal, akkor az elülső 
szegmentumban található uveame-
lanomát is látótérbe tudták hozni. 
Ma már ehhez külön UBM (ultra-
hang biomikroszkópos) fejet hasz-
nálunk. A 90-es években nem volt 
egyszerű egy FLAG-vizsgálat során 
létrehozott képet kézhez kapni, a 
készülékhez rögzített kamera által 
készített felvételeket elő is kellett 
hívni. A vizsgálathoz teljes sötét-
ségre volt szükség, ami eleinte nem 
volt adott, így a vizsgálatokat söté-
tedés után végezték, mert a fotóla-

1. ábra: Ru-106-béta- 
sugárzó izotópot tartal-
mazó kerek applikátor

2. ábra: Opticus kivágott applikátor intraoperatív 
felvételen
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bor vizsgáló része technikai problé-
mák miatt nem volt besötétíthető. 
A fekete-fehér képek készítéséhez 
összegyűjtötték a betegeket, hogy 
egyszerre több felvételt tudjanak 
előhívni. Jelenleg a FLAG-vizsgálat 
már nem a mindennapi rutin része 
az intraokuláris tumorok diagnosz-
tikájában. Az elülső szegmentum 
daganataiban elengedhetetlen vizs-
gálat volt a Lange-módszer, amely-
nek során retroilluminációs techni-
kával láthatóvá lehetett tenni az iris 
és a corpus ciliare területében talál-
ható tumoros szövetmasszát.
A brachyterápia retrobulbaris érzés-
telenítésben történt a kezdetektől 
egészen a közelmúltig, jelenleg lehe-
tőség szerint az applikátorok beül-
tetését már altatásban végezzük, s 
amennyiben indokolt az eltávolítá-
sukat is. Műtéttechnikai szempont-
ból maga az eljárás elsajátítása nem 
volt bonyolult művelet, a beavatko-
zást a mai napig hasonlóan végez-
zük, azonban akad néhány különb-
ség, újítás. A 90-es években nagyon 
sok myopiaellenes műtétet végez-
tek, így rengeteg fascia lata szalag 
volt elérhető. Az applikátor rögzí-
tését egy ráerősített fascia lata sza-
laggal biztosították. Napjainkban 
nemzetközi mintára a keresztöltést 
alkalmazzuk. A műtéti tervezéshez 
a Lange-lámpát használták, vala-
mint intra- és poszt operatíve ultra-
hanggal ellenőrizték az applikátor 
pontos és megfelelő helyét. Ameny-
nyiben nem volt megfelelő helyen 
az applikátor, az egy újabb műtétet 
indikált, amelynek során újrapozíci-
onálták.
Eleinte évente körülbelül 5-10 mű-
tétet végeztek. Ez a szám a mai kb. 
80-hoz képest eltörpül, de a 90-es 
években, amíg új eljárás volt a bra-
chyterápia Magyarországon, sok 
beteg még a szemeltávolítást válasz-
totta. Ennek egyik oka az volt, hogy 
volt egy félelem az új eljárás meg-
bízhatóságával kapcsolatban (akkor 
még Németországban is viszonylag 
újfajta kezelésnek számított), más-
részt a kontrollok minden egyes al-
kalommal többnapos befekvéssel és 
kivizsgálással jártak, eleinte havon-
ta. Napjainkban az orvostudomány 

sokkal dinamikusabban fejlődik, és 
a páciensek könnyebben elfogadják 
az újabb eljárásokat is.
Nagy különbség van abban, ahogy a 
műtéteket követő kontrollvizsgála-
tokat végezzük. Eleinte a páci en sek 
havonta jöttek ellenőrzésre, amelynek 
mindig része volt az ultrahang és a 
FLAG-vizsgálat is, mindez osztá-
lyos bentfekvés mellett. Akkoriban 
lehetőség volt ezáltal az áttétkeresés 
megszervezésére intézményen belül: 
fél évente hasi ultrahang, laborvizs-
gálat, évente mell kasröntgen volt 
szükséges, valamint a 90-es években 
rutinszerű vizsgálat volt a csont-
szcintigráfia is a metasztázis-kere-
sés részeként. Ezt a vizsgálatot ma 
már nem javasoljuk a betegeinknek 
rutinszerűen. A 90-es években rit-
kaságszámba ment, ha áttétes beteg 
jött vissza vizsgálatra. Évtizedekkel 
ezelőtt ezek a betegek nem jöttek 
vissza szemészeti kontrollra, akko-
riban az áttétes uveamelanoma tisz-
tán onkológiai esetként volt kezel-
ve. Ennek következményeképp nem 
tudták pontosan, milyen arányban 
diagnosztizáltak áttétet a betegek-
nél. Ezzel szemben napjainkban 
megjelennek szemészeti kontroll-
vizsgálaton is az áttéttel diagnoszti-
zált páciensek, és az EESZT lehetővé 
teszi, hogy a betegek leleteit nyo-
monkövessük, szükség esetén a meg-
felelő központba irányítsuk őket.

Hazai eredmények
A hazai eredmények feldolgozása 
folyamatos. Jelenleg a 2015-ös és a 
2016-os év eredményeit mutatjuk 
be legalább 10 éves követési idővel. 
A vizsgált két évben összesen 173 
újonnan chorioidea-melanomával 
diagnosztizált beteg jelent meg kli-
nikánkon, 2015-ben 83, 2016-ban 
90 beteg. A daganatokat az ultra-
hanggal mért prominencia alapján 
csoportosítottuk: a 3 mm-t el nem 
érő daganatokat kisméretűnek, 3 és 
6 mm közöttieket közepes mére-
tűnek, a 6 mm-től is nagyobb pro-
minenciájúakat pedig nagymére-
tű tumornak vettük. Összesen 31 
(17+14; 18%) kisméretű, 83 (40+43; 
48%) közepes és 59 (26+33; 34%) 

nagyméretű uveamelanoma for-
dult elő a két év során. 2015-ben 
TTT-kezelést 7 betegnél, brachy-
terápiát 63, míg enucleatiót prime-
ren 17, szekunderen 16 esetben vé-
geztünk. 2016-ban TTT-kezelésre 
4, brachyterápiára 61, míg enuclea-
tióra primeren 25, illetve szekunder 
módon 5 alkalommal került sor.
Az uveamelanoma jellemzője a ko-
rai, hematogén úton adott meta-
sztázis. Leggyakrabban a májba ad 
áttétet (89%), de a tüdőbe (29%), 
csontba (17%), bőrbe és a subcutan 
szövetekbe (12%), valamint a nyi-
rokcsomókba (11%) is szóródhat. 
Irodalmi adatok szerint a betegek 
kb. 50%-ában alakul ki metasztá-
zis a diagnózistól számított 10 éven 
belül a kezelés típusától függetlenül 
(3). Saját beteganyagunkban 2015-
ben a 11 éves követés során 23 be-
teg esetében jelent meg áttét, ami 
27,7%-os előfordulásnak felelt meg, 
és 14 beteg halálozott el, ez 16,8%. 
2016-ban a 10 éves követés során 
21 beteg esetében került felfede-
zésre metasztázis, amely 23,3%-os 
előfordulást jelentett, és 15 páciens 
halálozott el, ami 16,6%-os mor-
talitásnak felelt meg. A vizsgált 
betegeknél a metasztázis a primer 
tumor diagnózisától számítva 1-8 
év múlva került felfedezésre. Össze-
sítve a két év eredményét 44 beteg-
nél észleltünk áttétet, ami 25,4%-ot 
jelent, és 28 beteg hunyt el, amely 
16,2%-os halálozási arányt ered-
ményezett. A kisméretű tumorok 
esetén a metasztázis és a halálozás 
is 6,45%-nak adódott, míg közepes 
nagyságú daganatok esetében mind-
két szám rosszabb arányt mutatott: 
az áttét 24,1%, míg a halálozás 12% 
volt. Nagyméretű daganatok ese-
tében egyértelműen rosszabb volt 
a kimenetel: 37,3%-ban jelent meg 
metasztázis, és a mortalitás 28,8%-
nak adódott.

Jövőbeli célok és 
lehetőségek – a 
brachyterápián túl
Elődeink céljait és nemes gondola-
tát Magyarországon az intraokulá-
ris tumorellátásban tevékenykedők 
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magukénak érzik: a szemgolyót és 
ha lehetséges, akkor értelmezhető 
látást is megmenteni. Több, mint 
egy évszázada született meg a gon-
dolat, hogy az intraokuláris daga-
natos szemeket megmentsük úgy, 
hogy közben a daganatot elpusz-
títjuk. Ebben az évben, azaz 2026-
ban 40 éves jubileumát ünnepeljük 
annak, hogy Magyarországon is 
képesek vagyunk betegek százait 
sikeresen kezelni (3. ábra). A nagy-
méretű (7 mm feletti) daganatokra 
azonban nem hozott megoldást a 
brachyterápia, az egyetlen megol-

dás továbbra is a szemgolyó eltávolí-
tása maradt. A modern, fejlődő me-
dicinában azonban jelenleg is azon 
dolgozunk, hogy minél kevesebb 
páciensen kelljen csonkoló műtétet 
végezni. Ezen elvet szem előtt tart-
va hazánkban immár harmadik éve 
újabb szemgolyót megőrző eljárást 
végzünk a daganatos betegek köré-
ben: 2023 decembere óta elérhető 
a külső sugárkezeléssel kombinált 
endorezekció. Ez az új eljárás meg-
felelően megválasztott helyzetek-
ben megoldást nyújthat a nagymé-
retű daganatok esetében is, őseink, 

mestereink célját tovább öregbítve: 
megőrizni a szemgolyót.

Köszönetnyilvánítás

Hálás köszönetünket fejezzük ki Kolozs-
vári Lajos professzor úrnak és Lampé Zsolt 
igazgató úrnak, akik emlékeikkel, szemé-
lyes történeteikkel hozzájárultak ahhoz, 
hogy cikkünk történelmi esszenciája meg-
születhessen. Továbbá emlékül ajánljuk 
Berta András professzor úrnak, aki az első 
műtétet végezte hazánkban, és jelentős sze-
repe volt abban, hogy ez az eljárás elérhető-
vé váljon a magyar betegek számára.

3. ábra: Chorioidea-melanoma széles látószögű funduskamerán besugárzás 
előtt és után
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A Magyar Szemorvostársaság hírei

Tiszteletbeli tagságot kapott:
Prof. dr. Edward Wylegala (Katowice, Lengyelország).

• Imre-Blaskovics-emlékérem idei díjazottja: Dr. Milibák Tibor
• Schulek-emlékéremben részesült: Prof. dr. Nagy Zoltán Zsolt
• Hirschler-emlékéremmel kitüntetett: Dr. Vámosi Péter

A társaság 2025-ben alapított életmű díját 2026. évben Prof. dr. Kovács Bálint vehette át. 

A Debreceni Szemklinika által alapított Berta András-emlékérmet özvegye adta át dr. Damjanovich Juditnak.

Brooser Gábor-emlékérem tulajdonosa idén dr. Vizvári Eszter lett.

SOE Lecture-díjban részesült dr. Rák Tibor.

A március 15-e tiszteletére meghirdetett pályázaton három kategóriában jutalmat nyertek:
A szemészet története, nagy elődök a magyar szemészetben:

1. Dr. Bálint Orsolya
2. Dr. Juhász Csaba
3. Dr. Szilágyi Zsuzsa

Legújabb eredmények a szemészetben:
1. Dr. Héjja Rebeka Dorottya
2. Dr. Lukács Miklós Ágoston
3. Dr. Lénárt Vivien

Kazuisztika:
1. Dr. Jeney Anikó Tünde
2. Dr. Damokos Kinga
3. Dr. Kozák Péter

A rapid fire kategóriában tartott előadások alapján a társaság:
• Dr. Németh Évát 1. díjjal,
• Dr. Kránitz Kingát 2. díjjal tüntette ki.
• Brooser Gábor-díj: Dr. Werling Dóra
• Prof. dr. Hatvani István-díj: Dr. Zoltán Endre Géza.

Szemészet 2026; 163. évfolyam, 2. szám, 80.

A Magyar Szemorvostársaság hírei

A Magyar Szemorvostársaság 2026. május 14–16. között 
Siófokon az Azúr hotelben megrendezett kongresszusán 
az alábbi díjak kerültek átadásra
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In memoriam

In memoriam

Dr. Mucsi Gabriella 1939–2025 (Pest Vármegye)
Dr. Cholnoky Péterné Dr. László Zsófia 1936–2026 (Vas Vármegye)

Dr. Kováts Mária 1937–2026 (Vas Vármegye)
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Pályázatok

Pályázati felhívások

Az MSZT az alábbi pályázati felhívásokat teszi közé 40 évet be nem töltött kollégák számára

1. HARVO Travel Grant – ARVO kongresszusi részvétel támogatására
2. MSZT Travel Grant – Szemész kongresszusi részvétel támogatására

Általános pályázati feltételek:
• Magyar Szemorvostársasági tagság, rendezett tagdíjjal
• Korábban már tartott szakmai előadás

A pályázatok az alábbi szempontok alapján kerülnek elbírálásra:

Tevékenység Első szerzős (pont) Társszerzős (pont)

Angol cikk* 20 10
Magyar cikk 15   8
Angol előadás* 10   5
Magyar előadás   8   3
Angol poszter*   8   4
Magyar poszter   6   3
TDK-konferencia előadás 10   5
Korábbi díjak (előadás, 
poszter)**

10 –

Elfogadott pályázat 15   8
Egyéb (pl. szabadalom) 15   8
*Angol vagy idegennyelvű publikáció/előadás. **Csak első szerzős

Pályázati díj egyaránt 500 000-500 000 Ft

A HARVO Travel Grant pályázat csak egy alkalommal nyerhető el. A HARVO Travel Grant pályázattal kapcso-
latos további információk a harvo.hu weboldalon találhatóak.
A pályázat benyújtandó a nszentmary@gmail.com e-mail címre.
Az MSZT Travel Grant pályázat ismételten benyújtható, de első pályázók előnyt élveznek.
A pályázat benyújtandó az elnokseg@szemorvostarsasag.hu e-mail címre.

A pályázati anyag tartalmazza az alábbiakat:
• kongresszus időpontja, helyszíne, neve,
• tervezett prezentáció absztraktja,
• rövid önéletrajz,
• publikációs lista a táblázatban szereplő adható pontszámok megjelölésével, illetve a pályázó MTMT linkjét, 

amennyiben elérhető.

A pályázatok benyújtási határideje: 2026. november 1.
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Útmutató a szerzőknek

Rövidített, módosított tájékoztatás a szerzőknek

A Szemészet folyóiratba elsősorban szembetegségekkel, 
szemészettel kapcsolatos klinikai vonatkozású erede-
ti munkákat várunk közlésre. Emellett szívesen adunk 
helyet alapkutatási és kísérletes munkáknak, klinikopa-
tológiai tanulmányoknak, esetismertetéseknek, új mű-
téti technikát, műszert, újítást bemutató közléseknek, 
határterületekkel foglalkozó írásoknak. Szívesen foga-
dunk szakmatörténeti írásokat. Összefoglaló irodalmi re-
ferátum, szerkesztőségi közlemény vagy oktatási anyagok 
megjelentetésére szerkesztőségi felkérés alapján kerül sor.
A közlemények magyar nyelvűek, minden esetben ma-
gyar és angol nyelvű összefoglalóval. 
A kéziratot elektronikus formában vagy a Szemészet Szer-
kesztőbizottság címére (office.opht@med.u-szeged.hu)
vagy a  főszerkesztő címére (sziklaipal@gmail.com) (ez 
a gyorsabb) küldje el. A cikk nyelve vagy magyar vagy an-
gol lehet. 
Csak a cím, az absztrakt és a kulcsszavak esetében szük-
séges mindkét változatot, az angol és magyar verziót is 
elkészíteni. 
Minden benyújtott kézirat bírálati eljáráson esik át. 
Amennyiben a kézirat nem felel meg a benyújtási felté-
teleknek, akkor alkalmatlannak bizonyul a bírálati fo-
lyamatra és 7 napon belül visszautasításra kerül. Minden 
egyéb kéziratot 2 független, szakmailag releváns bíráló 
értékel. Az első vélemények a kézirat benyújtásától szá-
mítva 21 napon belül rendelkezésre állnak. A bírálat elké-
szültéről a szerző e-mailben értesítést kap.

A kézirat
A kéziratot A/4 nagyságú lap egyik oldalára 1,5-ös sor-
közzel írjuk, minden oldalon legalább 2,5 cm-es margó-
val. Betű: Times New Roman 12 pont.
Az első oldal tartalmazza a fejlécet, amelyben fel kell tün-
tetni 

1. a közlemény címét és a szerzők teljes nevét, tudomá-
nyos vagy szakmai címek nélkül, 

2. a szerző(k) munkahelyét, zárójelben az intézet (osz-
tály) vezetője nevét és beosztását. 

Kéziratot csak a munkahelyi vezető ellenjegyzésével fo-
gad el a szerkesztőség.
A magyar nyelvű összefoglalás nem haladhatja meg a 250 
szót. Az összefoglalás – kivéve a kazuisztikát – a követ-
kező alcímek alapján tagozódjon: célkitűzés, módszer(ek), 
eredmények, következtetések. A kulcsszavak utaljanak a 
közlemény lényegére, számuk legfeljebb 5 legyen.
A második oldal tartalmazza angol nyelven a közlemény 
címét, az összefoglalást és a kulcsszavakat. (Angol vagy 
német nyelvű közlemény esetén magyar nyelvű összefog-
lalót is kérünk.)
A harmadik oldaltól következik a szöveg, az alábbi alcí-
mek szerinti tagolásban: bevezetés, betegek (vagy anyag) 

és módszerek, eredmények, megbeszélés. Az eredeti közle-
mény szövege (összefoglaló, táblázatok, ábrák és irodalom 
nélkül) 10-15 gépelt oldal, az esetismertetés és rövid köz-
lemény 5-8 oldal lehet. Kivételes esetekben a  főszerkesztő 
engedélyezhet bővítést.
Köszönetnyilvánítás a közlemény szövege után következik 
dőlt betűkkel.
Irodalom: a kézirat végén; a dolgozatban hivatkozott mun-
kák száma 25-50 lehet. A hivatkozások az irodalomjegy-
zékben arab számokkal, külön sorban kezdve, névsor sze-
rint (abc sorrend) kerülnek listára. A hivatkozás módja a 
szövegben: zárójelben a hivatkozott közlemény jegyzék-
ben szereplő száma.
Idézett közlemény (a Medline/Pubmed) szerint: szerző(k) 
neve (vezetéknév, keresztnév kezdőbetűje, vessző, utolsó 
név után pont), a közlemény teljes címe, pont, folyóirat 
címe (nemzetközi rövidítés szerint), megjelenés éve, pon-
tosvessző, a kötet száma, kettőspont, az első és utolsó oldal 
száma, pont. Pl. Hammer H, Németh J, Andriska M. Idé-
zett cikk címe. Szemészet 1989; 126: 7–9. Minden hivat-
kozás végén – ahol van – a DOI azonosítót fel kell 
tüntetni.
Idézett könyv: szerző(k) neve, utolsó szerző után pont, 
fejezet címe, pont, szerkesztő(k) neve, (ed. vagy szerk.): 
a könyv címe, kötetszám, a kiadó neve, a kiadás helye, 
kiadás éve, pontosvessző, a hivatkozott oldalszámok, 
pont. Pl. Miller NR. Sparing of the macula. In: Miller 
NR (ed.): Walsh and Hoyt’s Clinical Neuroophthalma-
logy. 4th ed. Vol. 4. Williams & Wilkins, Bal timore 1991; 
145–147.
A kézirat végén a levelező szerző teljes neve, levelezési és 
e-mail címe közlendő.
Táblázatok: Az irodalom után arab számokkal jelölve, 
mindegyik táblázat külön lapra készüljön. A táblázat le-
gyen könnyen áttekinthető és a szöveges részt pótolja. A 
táblázat címét és a megértéséhez szükséges magyaráza-
tot a táblázat fölé, a táblázat sorszáma után gépeljük (Pl. 
1. táblázat. A szaruhártya-átültetések száma évenként).
Ábrák szövege: A kézirat végén, külön lapon szerepel. Az 
ábra címe és leírása rövid és kifejező legyen. Az ábrák szá-
mozása arab számmal történik. Az ábra szó helyett ne 
használjunk „kép” kifejezést.

Formai követelmények
• A szövegszerkesztés Times New Roman betűtípussal 

történjen. Szimbólumok, speciális karakterek: meg-
kötés nincs. Word formátumban kell elküldeni, 
korrektura nélkül.

• Táblázatok formája: MS Word ben készített.
• Grafikonok formája: JPG formátum.
• Képek formája: 300 DPI felbontásban készült JPG for-

mátum.
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Az ábrák és táblázatok pontos elhelyezését kérjük a 
kéziratban, a vonatkozó mondat végén megjelölni.
Hivatkozások mondat végén: a hivatkozás száma zárójelben 
és ezután jön a mondatvégi pont.

Etikai elvárások
Emberen végzett kísérletek leírásában jelezni kell, hogy a 
kísérletek megfelelnek a felelős bizottságok etikai normá-
inak (regionális vagy intézeti), az 1975-ös Helsinki Dek-
larációnak, illetve az 1983-as revíziójának. Ennek meg-
felelően a bemutatott beteg nevét, nevének kezdőbetűit, 
kórházi ismertető jeleit nem szabad a közleményben fel-
használni, különösen a képanyagban nem. Ha állatkísér-
letek bemutatásáról van szó, jelezni kell, hogy a kísérletek 
lebonyolítása, az állatok tartása megfelelt a helyi, nemze-
ti, illetve nemzetközi előírásoknak.

Ismételt közlés
Ismételt közlés megengedhető az alábbi feltételekkel:

1. mindkét érintett folyóirat szerkesztőségét értesítet-
ték a kettős közlésről;

2. az első folyóiratban levő közlés prioritása biztosított;

3. a második közlés adatai és következtetései kis eltérés-
sel egyeznek;

4. a második közlésben lábjegyzetként kije len ti(k) a 
szerző(k): „Ez a közlemény a ...... folyóiratban (teljes 
hivatkozás) megjelent cikk adatain alapul”.

Lektorálás
Minden cikket két lektor bírál el; statisztikai elemzés ese-
tén statisztikus lektor véleményét is kikéri a szerkesztő-
ség.
A lektori vélemények alapján átjavított kéziratokat is-
mételten be kell nyújtani, mellékelve egy részletes listát, 
amely a lektorok véleménye szerinti sorrendben válaszol 
a lektorok által felvetett kérdésekre, és tételesen közli a 
kéziratban tett változtatásokat.
Kefelenyomatot javítás céljára az első szerzőnek küldünk. 
A javítás helyessége a szerző felelőssége. A javítás az ere-
deti szöveg legkisebb változtatásával történjen. A kefe-
lenyomatot a javítások, változtatások felsorolásával és a 
változtatás helyének megjelölésével kell visszaküldeni. A 
kézirattól eltérő változtatások nyomdai költsége a szerzőt 
terheli.

A Szemészet szerkesztőbizottsága
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A myopia 
gyorsul

Nekünk
gyorsabbnak 
kell lennünk

A ZEISS MyoCare szemüveglencsék 
klinikai vizsgálatok alapján hatékonyan lassítják a myopia progresszióját gyermekkorban.

• Klinikailag igazolt hatékonyság:
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•
•

•
•
•
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