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Célkitűzés: célunk retinitis pigmentosában megvakult betegek látásának helyreállítására szolgáló
szubretinális implantátum klinikai vizsgálatával foglalkozó nemzetközi tanulmány résztvevőjeként hazánkban el-
végzett két implantáció eredményeinek és a műtéti tapasztalatoknak a bemutatása.
Módszerek: a betegkiválasztás során a beválasztási és kizárási kritériumoknak megfelelő két betegnél (60
éves férfi, illetve 53 éves nőbeteg) került sor a retiNa implaNt alpha ims (retina implant aG, reutlingen,
Németország) beültetésére. az implantátum működését a klinikai tanulmányban rögzített protokoll szerint el-
lenőriztük 2 héttel az implantáció után valamint minden harmadik hónapban a 12. hónapig. a beültetett chip
működésének ellenőrzésére erG-vizsgálatokat végeztünk. az operált betegek látását balm (basic light and
motion test), baGa (basic Grating acuity test), és Fract (Freiburg acuity and contrast test) vizsgálatokkal, il-
letve funkcionális tesztekkel mértük. a vizsgálatokat és teszteket az implantátum be-, illetve kikapcsolt állapo-
tában végeztük el, kontrollértékként a chip kikapcsolt állapota szerepelt.
Eredmények: a műtéti idő az első esetben 10, a második esetben 9 óra volt, amelynek során mindkét eset-
ben az implantátum megfelelő helyzete elérhető volt. az első 60 éves férfi betegnél közvetlenül a műtétet kö-
vetően a beültetett chip a tervezett helyzetéhez képest elmozdult, emiatt az implantátum helyzetét korrigáló
operációra került sor. a chip a felvett karakterisztika görbéje alapján végig megfelelően működött. a műtétet
követően elvégzett vizsgálatok során a beteg látásában nem észleltünk szignifikáns különbséget a chip be- és
kikapcsolt állapota között. a második, 53 éves nőbetegnél az implantátum beültetését követően a készülék hi-
bátlanul működött. a klinikai tanulmány protokollja szerint elvégzett kontrollvizsgálatok során a chip bekapcso-
lása javította a látásfunkciót. a beteg otthonában végzett, egyénileg összeállított tesztsorok gyakorlása során
szintén érzékelhető látásjavulásról számolt be. az eredményeket ennek a nemzetközi tanulmánynak a közben-
ső eredményeivel együtt prezentáljuk, amelyben 29 beteg kapta ugyanezt az implantátumot (stingl et al.
vision research 2015; 111: 149ff).
Következtetések: a szubretinális implantátum beültetése összetett multidiszciplináris sebészi feladat, a
műtét kellő előkészítés után, általános anesztéziában sikeresen végezhető már az első esetek kapcsán is. a
szubretinális implantátum a beültetést követően mindkét esetben hibátlanul működött. a második esetben si-
került látásjavulást elérni. a beteg kiválasztási kritériumok és indikációk pontos meghatározása a műtéttel el-
érhető látásjavulást döntő mértékben befolyásolja. a multicentrikus tanulmány eredményei azt mutatták,
hogy a 29 betegből 21 (72%) érte le az elsődleges végpontokat, akik közül 13 résztvevő (45%) számolt be a 12
hónapos megfigyelési idő alatt látásfunkciójának javulásáról, amelyet a mindennapi életben használni tudnak.
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Hungarian experiences and results of subretinal chip implantation 
Aims: the aim of our paper is to summarize our surgical results and experiences obtained in the two retinal
chip implantations performed in hungary in the framework of the international multicentric clinical trial with a
subretinal implant aiming at restoring visual perception in blind retinitis pigmentosa patients.
Methods: according to the inclusion and exclusion criteria, the retiNa implaNt alpha ims (retina implant
aG, reutlingen, Germany) was implanted in two patients (60 years old man, 53 years old woman). the
functions of the implants were examined according to the protocol of the clinical trial 2 weeks after the
implantation as well as every three months until month 12. the function of the implants was controlled by erG
examinations. the vision of the operated patients was measured by balm (basic light and motion test),
baGa (basic Grating acuity test), and Fract (Freiburg acuity and contrast test) examinations, and by other
functional tests. the examinations and tests were performed with the power of the implant switched either
on or off and the controls were the results obtained in the off position.
Results: duration of surgery was 10 hours in the first and 9 hours in the second case; a targeted
submacular position of the chip could be achieved in both cases. as the chip became extrafoveal in the first
patient soon after surgery, reposition was necessary in a second operation. the retinal chips
electrophysiological characteristics exhibited good performance. there was no detectable difference in the
vision of the patient with the chip on and off position. in the second case, the performance of the chip was
good. the examinations showed that the chip on position gave better vision than the chip off position. the
patient reported vision improvement during the test trainings performed at home. these results have been
presented within the frame of the interim results of this multicentre trial in 29 patients who have received the
same implant (stingl et al. vision research 2015; 111: 149ff).
Conclusions: the surgery of subretinal implants is a multidisciplinary, complex and challenging procedure, but
after meticulous preparation it can be performed successfully in general anaesthesia, even in the very first
cases. the performance of the implant after implantation was flawless in both cases. in the second case, we
were able to achieve a visual improvement. precise definition of patient selection criteria and indications has
a decisive influence on the visual improvement achieved by surgery. the results of the multicentre trial have
shown that 21 of 29 participants (72%) reached the primary endpoints, of which thirteen participants (45%)
reported, during the 12 months observation time, restoration of visual function which they regularly use in
daily life.
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Bevezetés

A Földön 285 millió látássérült
ember él (látóélességük rosszabb,
mint 6/18 [0,33]), akik közül 39
millió személy vak (látóélességük
rosszabb, mint 3/60 [0,05]) (11). A
nagy esetszámok miatt világvi-
szonylatban és hazánkban is ki-
emelt feladat a látássérülés és vak-
ság megelőzése, illetve a látássérül-
tek és vakok rehabilitációja.
Erre vonatkozóan a WHO koráb-
ban a VISION 2020 mozgalmat
(13), majd utóbb a Universal Eye
Health, Global Action Plan
2014–2019 programot indította el,
amelynek dokumentuma elérhető
a WHO honlapján: http:// www.
who.int/blindness/AP2014_19_
English.pdf?ua=1. A látássérülés
megelőzési lehetőségeinek kidolgo-
zása elsősorban a szemészet és az

orvosi társszakmák feladata. Eze -
ket aztán kormányzati szintű
egészségügyi programokká kell
emelni, hogy a tudományosan ki-
dolgozott módszerek országosan
alkalmazásra kerülhessenek, és pre-
ventív hatásuk hatékonyan érvé-
nyesüljön.
A látásrehabilitáció elsősorban a
gyógypedagógusok hatáskörébe
tartozik, de ennek is van orvosi tar-
talma, amit fontos, hogy ismerje-
nek a szemorvosok. (A „Felnőtt -
korban látássérültté vált szemé-
lyek rehabilitációja” című szakmai
irányelv elérhető a Magyar Szem -
orvostársaság honlapján: 
http:// szemorvostarsasag.hu/
cikkek/felnott korban-latasserultte-
valt-szemelyek- rehabilitacioja).
A látásrehabilitációs tréning lehe-
tőségei az elmúlt évtizedben jelen-

tősen bővültek hazánkban, és
emellett sokat fejlődtek az orvosi
kezeléssel elérhető rehabilitációs le-
hetőségek is. Utóbbiak között lehet
említeni a beültethető látásjavító
implantátumokat, amelyek hazai
úttörő alkalmazásával szerzett sa -
ját tapasztalatainkról szeretnénk
ebben a közleményben beszámol-
ni.
A látásjavító implantátumoknak
két fő csoportja ismert az int -
raokuláris és az extraokuláris im-
plantátumok. Az intraokuláris im-
plantátumok elhelyezkedésük
alap ján lehetnek epiretinálisan
vagy szubretinálisan. Mindkét faj-
tából egy-egy már kereskedelmi
forgalomba is került: az epiretinális
Argus II (Second Sight, Sylmar,
CA, USA) (4) és az általunk is al-
kalmazott szubretinális Alpha IMS
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(Re tina Implant AG, Reutlingen,
Né metország) (17).
Az extraokuláris implantátumok,
amelyek lehetnek a látóidegen, a
thalamusban vagy az agykéregben,
még fejlesztési fázisban vannak. A
különféle implantátumok leírása
bőséges és a szakirodalomban meg-
található (1, 4, 6–10, 12, 21).
A szubretinális implantátum fej-
lesztése Tübingenben évtizedekig
tartott. A preklinikai vizsgálatok
1990-ben kezdődtek. Az első beülte-
téseket 11 betegben a pilot vizsgálat
keretében 2007 és 2011 között vé-
gezték. A multicentrikus tanul-
mány 2011-től 2017-ig tartott,
amelynek keretében az I. modulban
Tübingenben végeztek 9 beültetést,
majd a II. modul keretében Lon -
donban, Oxfordban, Budapesten,
Hong Kongban, Drezdában és Szin -
gapúrban összesen 20 betegbe ültet-
tek be szubretinális Alpha IMS im-
plantátumot. Ennek a II. modulnak
a keretében, mi 2 betegben végeztük
el az implantációt, és jelen közlemé-
nyünkben a műtéti tapasztalatokról
és a posztoperatív megfigyelések
eredményeiről számolunk be.

Betegek és

módszerek

Két retinitis pigmentosás páciens
egy-egy szemébe ültettünk be látás-
javító RETINA IMPLANT Al pha
IMS szubretinális implantátumot
(Retina Implant AG, Reut lingen,
Németország), az RI-MC-CT-2009.
számú, a Tübingeni Egye tem által
vezetett multicentrikus nemzetközi
vizsgálat keretében: Safety and
Efficacy of Subretinal Implants for

Partial Restoration of Vision in
Blind Patients (Clini cal Trials.gov
Identifier: NCT01024803. Link:
https://clinicaltrials.gov/ct2/ show/
study/NCT01024803?cond=Retini
tis+Pigmentosa&cntry1=EU%3A
HU&rank=2). A vizsgálatban beül-
tetett implantátum felépítését, ré-
szeit és elhelyezkedését az 1. és 2.
ábrák mutatják be. Az Al pha IMS
szubretinális implantátum a látás
valóságos folyamatát utánozza,

3
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1. ábra: Az Alpha ImS implantátum részei és elhe-
lyezkedésük a fejen. 1: nézett tárgy, 2: szub -
retinális chip, 3: intraokuláris szubretinális kábel-
szakasz, 4: rögzítés a sclerához, 5: extra okuláris
kábelszakasz és szubkután tápegység, 6: külső
táp- és kommunikációs egység

2. ábra: Az Alpha ImS implantátum részei. Felül a teljes implantátum: 1:
szubkután tápegység, 2: semleges elektród, 3: extraokuláris kábelszakasz, 4:
rögzítés a sclerához, 5: intraokuláris kábelszakasz, 6: szubretinális chip. Alul,
bal oldalon a chip nagyított képe, és jobb oldalon a chip fényérzékelő elemi egy-
ségeinek képe még nagyobb nagyításban
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működése során a retinára eső kép
fényét használja fel. Az implantá-
tum aktív része 1500 önállóan mű-
ködő fotodióda-erősítő-elektród
egységet tartalmaz egy 3,0*3,0 mm-
es területen, amely körülbelül
11*11 fokos látószöget tesz lehető-
vé. A chip polyimide fóliában van,
és vastagsága kb. 70 mikrométer. Az
1500 pixel mindegyike tartalmaz
egy fényre érzékeny fotodiódát,
amely elektromosan reagál a rá eső
fényre. Az elektromos jelet felerősít-
ve, azt egy helyi TiN (titá nium-
nitrid) elektróda a retina bipoláris
sejtjeihez juttatja el, és így ingerli
azokat. A chip úgy van programoz-
va, hogy 5-7 Hz-es frekvenciával tud
képeket fogadni és feldolgozni. A
chip egy lapos kábellel kapcsolódik a
fül mögött elhelyezett szubder má -
lis tápegységhez, amely az energia-
ellátást szolgálja, és ez pedig veze-
ték nélkül kacsolódhat egy kézi irá-
nyító és induktív töltő egységhez,
amellyel a chip működése, fényérzé-
kenysége is szabályozható.

betegek
A betegkiválasztás legfőbb kritériu-
mai a következők voltak: retinitis
pigmentosa betegség, legalább 12
évig olvasást is lehetővé tevő koráb-
bi látásfunkció, de jelenlegi látása

az önálló tájékozódást nem teszi le-
hetővé, műlencse-beültetés utáni
állapot, OCT-vizsgálat alapján is
megfelelőnek ítélt retina terület,
transcornealis elektromos stimulus -
ra foszfén válasz, nem áll fenn a lá-
tást befolyásoló további szembeteg-
ség, jó általános egészségi állapot.
(A beválogatási és kizárási kritériu-
mok teljes listája elérhető a nem-
zetközi klinikai tanulmányok köte-
lező regisztrációs honlapján (clini -
caltrials.gov), illetve a munkacso-
port korábbi közleményeiben (2,
14–20).
Az első, 60 éves férfi beteg esetében
13 éves kora óta, a második, 53 éves
nőbetegnél 12 éves kora óta ismert
retinitis pigmentosa betegség kö-
vetkeztében károsodott a látóterük.
Centrális látásukat 33, illetve 24
éves korukban veszítették el mind-
két szemen. A vizsgálatba beválasz-
tásukkor kiindulási látóélességük
mindkét szemen tárgylátás nélküli
volt. A két beteg műtét előtti szem-
fenéki és OCT képeit a 3. ábra mu-
tatja be.

a műtét menete
A műtétet mindkét esetben a
multicentrikus vizsgálatban előírt
protokollnak megfelelően végeztük
(4. ábra) (5, 7, 14, 17, 20).

1. Fül-orr-gégészeti fázis: a fül mö-
götti területen a csontban, a már
széles körben alkalmazott coch -
leáris implantátumok beültetésé-
hez hasonlóan, kialakítottunk
egy bemélyedést, amelyben elhe-
lyeztük az implantátum vezérlő-
egységét, és a bőr alatt az orbita
széléig vezettük a kábeleket. Az
izmokat és a bőrsebeket rétege-
sen zártuk.

2. Orbita-plasztikai szakasz: az
orbita pereméről a kötőhártya
alá vezettük az implantátumot,
és a szemöldökíven készített
metszésen keresztül a kábel
csonthoz rögzítését is elvégez-
tük.

3. Vitreoretinális fázis: Peritomiát
követően az egyenes szemizmok
alá kantárvarratokat helyeztünk
el. Scleralebeny készítése: egy
trabeculectomiánál megszokott,
de fordított állású trapéz alakú
félvastag scleralebenyt készítet-
tünk a temporális felső kvadráns-
ban az equatortól perifériásan,
amelynek alapján teljes vastagsá-
gú sclera perforációt végeztünk,
alatta a choroideát diather mizál -
tuk. Pars plana vitrectomia: 20G
sclerotomián keresztül, 40G ka -
nül segítségével a korábban készí-
tett scleraablaknak megfelelően

4

hungarian experiences and results of subretinal chip implantation 

3. ábra: A 60 éves férfi beteg (A) és az 53 éves nőbeteg (B) szemfenéki és
oCT képei
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szubretinálisan viscoelasztikus
anyagot injektáltunk. A diather -
mizált területen a chorioideát
perforáltuk, és az implantátum
érzékelő részét szubretinálisan a

makula alá toltuk vezető fóliák
segítségével. Az érzékelő chip
megfelelő elhelyezkedésének el-
lenőrzése után a scleralebenyt
varratokkal zártuk és az implan-

tátumot az arra erősített teflon-
háló segítségével, varratokkal rög-
zítettük. Szilikonolaj-implantá-
ció után a sclerotomiás sebeket
varrattal zártuk. A scleralebenyt

5
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4. ábra: Az implantátum beültetésének lépései: A: szubkután tápegység he-
lyének kialakítása a fül mögött. B: trokár és implantátum átvezetése az orbita
pereméig*. C: scleralebeny* preparálása. D: implantátum* bevezetése a
szubretinális térbe a kék színű vezető fólia segítségével. E: kábelre erősített
teflon háló rögzítése a sclerához. F: implantátum fedése donor sclerával*

A

B

D

E

F

C

*
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donor sclera transzplantációval
fedtük az uzuráció kivédésére.
Végül zártuk a kötőhártyasebet.

A műtéteket intratracheális narkó-
zisban végeztük 2012. június 5-én,
illetve 2013. szeptember 5-én a
Szemészeti Klinika Tömő utcai, il-
letve Mária utcai épületében. A
műtét után a betegeket intenzív
monitorizálás mellett anesztezioló-
gus őrizte.

műtét utáni vizsgálatok 
módszerei, nyomonkövetés
menete
A követési idő alatt a protokoll sza-
bályai szerint szemészeti ellenőrző
vizsgálatot, képalkotó vizsgálatokat
és az előírt valamennyi funkcioná-
lis tesztet is elvégeztük. A vizsgála-
tokat a chipet be- és kikapcsolva vé-
geztük el. BaLM (Basic Light &
Motion test), BaGA (Basic Grating
Acuity test): fényérzés, fénylokali -
záció és mozgás meghatározása, il-
letve csíkok orientációjának felis-
merése. FrACT (Freiburg Acuity and
Contrast Test): Landolt C-gyűrű se-
gítségével látóélesség meghatározá-
sa. Funkcionális tesztek (ADL –
Activity of Daily Living): asztalon
elhelyezett tárgyak, geometriai for-
mák felismerése, óra mutatóinak le-
olvasása, szem-kéz koordináció
vizsgálata (14, 17, 18, 20).

etikai engedély
Az aktív implantátum hazai beül-
tetését és a vizsgálatok elvégzését
az Egészségügyi Engedélyezési és
Közigazgatási Hivatal engedélyezte
(EEKH 62959/2010). 

eredmények

Mindkét esetben a műtét az előírt
protokollnak megfelelően zajlott. A
műtéti idő az első esetben 10, a má-
sodik esetben 9 óra volt, amelynek
során mindkét esetben az implan-
tátum megfelelő helyzete elérhető
volt. A beültetés utáni követési idő
az első betegnél 12 hónap, a máso-
dik beteg esetében 36 hónap volt.
Súlyos mellékhatás egyik betegnél
sem jelentkezett.
Az első betegnél a műtétet követő-

en a sebek per primam gyógyultak,
azonban a szubretinális implantá-
tum extrafoveális helyzetbe került
(5. ábra), vélhetően az extraoku -
láris kábel feszülése következtében,

ezért hat hét múlva ismételt pars
plana vitrectomiát végeztünk a
chip repozíciójával, amely sikeres
volt (6. ábra). Az implantátum
kábel, illetve scleralis rögzítés fölöt-

6
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5. ábra: Első beteg műtét után 1 hónappal. A:
gyógyult bőrseb. B: békés szemfelszín. C: a chip
temporálisan felfelé elmozdult helyzetben

A

B

C
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ti teflon hálót fedő sclera graft 8
hónap után felszívódott (vélhetően
a repozíció során a sclera graft elvé-
konyodása következtében), és a tef-
lonháló és varratai uzurálták a kö-
tőhártyát. A szemfelszín conjunc -
tiva fedés majd, autograft transz-
plantáció után sem gyógyult, ezért
12 hónappal a beültetés után az im-
plantátumot eltávolítottuk. Ezt kö-
vetően a szemfelszín jól gyógyult.
A szemfenéken pigmentált szubre -
tinális heg alakult ki.
Az első betegben a chip a felvett ka-
rakterisztika görbéje alapján végig
megfelelően működött. A műtétet
követően a protokoll szerint elvég-
zett valamennyi vizsgálat során a
beteg az implantátum be-, illetve
kikapcsolását villanásként rendre
érzékelte, de a beteg látásában nem
észleltünk szignifikáns különbséget

a chip be- és kikapcsolt állapota kö-
zött.
A második betegben a műtét után a
sebek szépen gyógyultak, a szem-
felszín integritása tartósan helyre-
állt. A szemfenéken a chip megfele-
lő, subfovealis helyzetű volt, a chip
fölött a retina ödémás (7. ábra),
újabb műtétet nem igényelt. Az
elektrofiziológiai vizsgálat alapján
az implantátum a beültetését köve-
tően hibátlanul működött. A proto-
koll szerint elvégzett kontrollvizs-
gálatok során a chip bekapcsolása
javította a látásfunkciót. A beteg
otthonában végzett, egyénileg ösz-
szeállított tesztsorok gyakorlása
során szintén érzékelhető látásja-
vulásról számolt be 30 hónappal is
a beavatkozás után. A beteg szemé-
lyes leírása alapján a következőkép-
pen értékelte az eredményeket és az

implantátummal elért látást: „Eze -
ket a gyakorlatokat (szerk: funkcio-
nális látóélességet vizsgáló tesztek,
ADL, BaGA, BaLM, FrACT) chip
nélkül nem tudom megcsinálni. Lá -
tom a fehér asztalra letett nagyobb
sötét tárgyakat, például pár na, tás -
ka, doboz. Illetve látom a sötét asz-
talra letett világos tárgyakat, pl. tá-
nyér, műanyag edény, bögre. Ha süt
a nap, akkor meg tudom mutatni,
merre vannak az ablakok, a fehér
ajtók, a tükrök. Az utcán közleked-
ve látom a zebra fehér csíkjait,
látom az út mellett álló autók egy
részét, vagy a járdaszegély melletti
fűsávot. A chip segítségével meg-
néztem az unokáimat, de csak a
fejük körvonalát láttam. A velem
szemben ülő férjem, balra, jobbra,
illetve föl le mozgatott kezét az ese-
tek 50-60%-ában láttam.”

megBeszélés

A szubretinális implantátumot
olyan végstádiumú retinitis pig -
men tosaban szenvedő betegeknél
lehet alkalmazni – további feltéte-
lek mellett –, akiknek maradék látá-
sa az önálló közlekedést már nem
teszi lehetővé.

saját eredményeink összegzése
Az általunk elvégzett mindkét
szub retinális implantáció kivitele-
zése technikai és anatómiai érte-
lemben sikeres volt. A műtét során
elérhető volt a szubretinális im-
plantátum aktív érzékelő-erősítő-
ingerlő chip részének a maculatáj
alatti elhelyezkedése. A műtét so -
rán sem helyi, sem általános szö-
vődmény nem lépett föl.
A korai posztoperatív időszakban
az első betegünkben a chip elmoz-
dulását észleltük, amely miatt repo -
zíciós műtétet végeztünk. Ezáltal a
chip a kívánt helyzetbe került, de
betegünknél az implantátum nem
biztosított látásjavulást, annak elle-
nére, hogy a készülék elektronikus
kalibrációja sikeres volt és a chip
elektronikus működése megfelelő
volt. Ennek okát részben abban lát-
juk, hogy ismételt műtét után je-
lentős makulaödéma lépett fel.

7
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6. ábra: Az első beteg reoperációja után a chip
szubmakuláris helyzetben van (A, B), oCT képen a
chip fölött retinális ödéma látható

A

B
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Ezen kívül a repozíció során végzett
szubretinális manipuláció és azzal
járó megterhelés is feltételezhetően

korlátozhatta a retina működőké-
pességét, regenerációját. Emellett
lehetséges, hogy a retina belső réte-

geinek strukturális-funkcionális
dez integrációja már a műtét előtt
bekövetkezett, tekintve, hogy a
centrális látás kiesése és a műtét
időpontja között nagyon hosszú
idő, 27 év telt el. Továbbá a sikerte-
lenséghez a beteg idősebb kora is
hozzájárulhatott, mert az az új tí-
pusú vizuális élmény feldolgozását,
megtanulását nehezítheti. Nyolc
hónappal a beültetés után késői
szövődmény lépett fel, az implan-
tátum kötőhártyai fedése uzurá -
lódott, amelyet ismételt műtétek-
kel sem sikerült véglegesen megol-
dani, és – figyelembe véve, hogy a
készülék nem hozott látásjavulást –
végül az implantátum eltávolítása
mellett döntöttünk. A beteg az ál-
lapotot elfogadta, és megismerve az
explantáció utáni állapotot kész
lenne ismételten is részt venni im-
plantációban.
A második betegünkben a poszt -
operatív időszakban nem lépett fel
szövődmény, és az implantátum si-
keres kalibrációját követően a beteg
látásában szubjektív javulás volt
észlelhető az implantátum bekap-
csolt állapotában. A chip elhelyez-
kedése, némileg excentrikus volta,
magyarázhatja a javulás mérsékelt
voltát, mert ismert, hogy az elérhe-
tő látásjavulás mértéke függ a fo -
veális excentricitástól (7, 15). Mivel
a tanulmány eredményeinek átte-
kintése során a legjobb posztope -
ratív eredmények rendre a foveahoz
közeli implantációkat követően je-
lentkeztek, amelyeket a pontos mé-
résekkel alátámasztott kalkulációk
is megerősítettek. Szubjektíve a
beteg véleménye pozitív volt, pozi-
tívan értékelte az elért eredményt.
Az implantációt követően ismét
vállalkozna a műtétre, és az azzal
járó feladatokra. Habár a megelőző
vizsgálatok, majd a műtét maga, il-
letve a teszteléssel kapcsolatos vizs-
gálatok is komoly áldozatot köve-
telnek a résztvevőktől, mégis kije-
lenthető, hogy ezek nem képezik
akadályát a részvételnek.
Eredményeinket összevetve a RETI-
NA IMPLANT Alpha IMS study ál-
talános eredményeivel (17) azt
mondhatjuk, hogy saját eredmé-
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7. ábra: A második beteg szeme műtét után, A:
szubmakuláris chip elhelyezkedés. B: az oCT-vizsgá-
lat a chip fölött retinaödémát mutatott. C: FlAG-
vizsgálat normális retinális vérkeringést igazolt

A

B

C
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nyeink illeszkednek a munkacso-
portok összegzett eredményeihez.
Az Alpha IMS interim riport alap-
ján, a multicentrikus tanulmány-
ban operált 29 beteg közül az im-
plantátum a betegek 86%-ban biz-
tosított fényérzést, 59%-ban fény -
lo kalizációt, 14%-ban vízustáblával
mérhető látóélességet. A 29 beteg
közül az implantációval elért látási
eredményt 13 fő (44,8%) a minden-
napi életvitel szempontjából hasz-
nosnak tartotta, 8 személy (27,6%)
kismértékű hasznot említett, míg 8
beteg (27,6%) számára nem nyúj-
tott előnyt az implantátum (17).
Az első 12 hónapos megfigyelési
időszakban 21 beteg (72%) érte el a
vizsgálat elsődleges hatékonysági
végpontját (a mindennapi élet-akti-
vitások és a közlekedés szignifikáns
javulását), és 25 beteg (86%) eseté-
ben teljesült a study másodlagos
hatékonysági végpontja (szignifi-
káns javulás a látóélességben/fény-
érzésben és/vagy tárgylátásban).
Az epiretinális implantációk ered-
ményei a szubretinális beültetések
eredményeihez hasonlók voltak. Az
Argus I epiretinális eszköz implan-
tációját 6 személy 1-1 szemében
végezték el, és azt találták, hogy
mind a hat személy az implantá-
tum bekapcsolt állapotában érzé-
kelte a fényt, és rövid tréning után
egyszerű látási feladatokat el tudtak
végezni. A beültetés biztonságos-
nak bizonyult 4 és 10 éves nyomon -
követés során is (4, 10, 21). Az Ar -
gus II implantátumot 30 személybe
ültették be 2007 és 2009 között (3).
Az eredmények szerint a 30-ból 1 sze -
mély esetében kellett az implantá-
tumot eltávolítani visszatérő kötő-
hártya-erózió miatt. Min den beül-
tetésen átesett személy érzékelte a
fényt, és 3 évvel a műtét után
55,6% érzékelte helyesen a mozgási
irányt, és 33,3%-nak volt valami-
lyen mérhető látóélessége, 2,9-1,6
logMAR-tartományban (3). Az im-
plantátum bekapcsolt állapotában
többen találták meg az ajtót
(54,2%), vagy tudtak követni egy
vonalat (67,9%), mint az implantá-
tum kikapcsolt állapotában (19,0%,

illetve 14,3%). Súlyos nemkívána-
tos események száma alacsony volt:
conjunctiva dehiscentia (10,0%) vagy
erózió (10,0%), leoltás negatív felté-
telezett endophthalmitis (10,0%), és
hipotónia (6,7%) (3).
Mások és saját eredményeink isme-
retében megerősíthető, hogy na-
gyon fontos a beültetésre jelentke-
ző betegek pontos felvilágosítása.
Ennek leglényegesebb pontjait cik-
kében Stingl és munkatársai a követ-
kezőkben foglalták össze: Nagyon
fontos az elektromos implantátu-
mok korlátainak a bemutatása,
azaz, hogy a legjobb elérhető látás
az aliglátás kategóriájába esik,
amely körülbelül annyi, mint amit
a betegek a vakság kialakulását köz-
vetlenül meg előzően észleltek.
Továbbá, a műtét előtt OCT-vel
észlelt szabályos retina struktúra
megléte esetén sem lehet előre meg-
jósolni, hogy mely betegnek lesz az
implantáció után a mindennapi
életben használható tárgylátása, és
kinek lesz csak feljavult fényérzése.
Végül még azt sem tudjuk, hogy a
visszaállított aliglátás menyi ideig
fog fennmaradni a műtétet követő-
en (17, 19).

következtetések

Összegzésként azt mondhatjuk,
hogy a szubretinális implantátum
beültetés képes a vakságot aliglátó -
ságra javítani végállapotú herediter
retina fotoreceptor-degenerációban
(17). Saját tapasztalataink azt mu-
tatják, hogy a beültetést hazai kör-
nyezetben is sikeresen el lehet vé-
gezni megfelelő előkészítés után és
kiválóan képzett multidiszcipliná-
ris team felállítása esetén. A szub -
retinális és az epiretinális vizsgála-
tok eredményeit is figyelembe véve
elmondható, hogy az eredmények
reményt keltőek: enyhe, de a min-
dennapi életben használható látás-
javulást lehetett elérni a betegek
többségében, és a vizsgálatok elfo-
gadható biztonsági profilt mutattak
(12). Munkacsoportunk hozzájá-
rult az implantátum továbbfejlesz-
téséhez is, hiszen a jelenlegi módo-

sított modell, az Alpha AMS a mi
eredményeinkre is építve került ki-
alakításra.

köszönetnyilvánítás
Ezúton mondunk köszönetet mindazok-
nak, akik a nemzetközi vizsgálat ma-
gyarországi kivitelezését lehetővé tették
és munkájukkal segítették.

a hazai vizsgálócsoport 
munkatársai
Németh János – vizsgálatvezető;
Kus nyerik Ákos – vizsgálat koordi-
nátora, chip pozíció tervezése, be-
tegek alkalmasságának vizsgálata,
betegek kiválasztása, posztoperatív
vizs gálatok; Resch Miklós – okuláris
és vitreoretinális műtéti fázis vég-
zése, chipimplantáció, posztope -
ratív követés; Répássy Gábor és
Tamás László – tápegység beülteté-
se; Lukáts Olga – orbitális műtéti
rész végzése; Bausz Mária – szem-
felszín rekonstrukciós műtétek;
Hermann Csaba, Hauser Balázs,
Berek Sarolta – altatóorvosok; Fenesi
Teréz – főműtősnő, Horváth Csilla,
Biczó Klára és Kutas Erzsébet műtős-
nők; Süveges Ildikó, Maneschg Otto
és Barcsay György – klinikai vizsgá-
latok; Csákány Béla – ultrahang-
vizsgálatok; Varsányi Balázs és
Weiszer Anikó – elektrofiziológiai
vizsgálatok; Kiss Huba – OCT-vizs-
gálatok; Rudas Gábor és Kozák Lajos
– MR-vizsgálatok; Réthelyi János és
Bolyhos Csilla – pszichológiai vizs-
gálatok; Komlósi Eszter, Csákvári
Judit – mobilitási tréning; Széles
Éva – fotós.

a nemzetközi vizsgálócsoport
hazai munkában is részt vevő
tagjai:
Vizsgálatvezető, illetve Tübingen
Team: Eberhart Zrenner, Katarina
Stingl, Karl-Ulrich Bartz-Schmidt,
Florian Gekeler; Dresden Team:
Helmut Sachs; Retina Implant AG:
Udo Greppmaier, Walter Wrobel,
Reinhard Rubow, Angelika Braun,
Anuschirawan Hekmat, Nicole Troelen -
berg, Maren Malcherczyk.
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a centrális serosus chorioretinopathia (cscr) a munkaképes felnőtt korosztály, egyik fontos látásromlást
okozó kórkepe.
Új diagnosztikus eszközök segítségével (spectral domain, swept-source és angio oct) az utóbbi évek kutatá-
sai a betegség patogenezisében a chorioidea döntő szerepét igazolták, állatkísérletes és szövettani kutatások
pedig a glükokortikoid túlsúly közvetítésében a chorioidealis mineralokortikoid receptorok döntő szerepét ve-
tették fel. az elmúlt években több francia és amerikai esetbeszámoló vagy klinikai tanulmány ígéretes eredmé-
nyekről számolt be cscr-ben szenvedő betegek szelektív mineralokortikoid-antagonista kezelésével.
klinikánkon munkacsoportunk prospektív és retrospektív klinikai vizsgálatokat végzett a szelektív
mineralokortikoid-antagonista eplerenon alkalmazásával a betegség krónikus formájában szenvedő pácien-
seknél. összefoglaló közleményünkben a betegség diagnosztikájában és patogenezisében publikált újdonságok
összefoglalását követően, ezen klinikai vizsgálataink eredményeit, illetve az irodalomban újonnan megjelent
egyéb diagnosztikus terápiás lehetőségeket ismertetjük.

Central serous choriretinopathy – new diagnostic and therapeutic tools
central serous chorioretinopathy (cscr) is an important cause of central vision loss in the working
population.
New diagnostic devices (spectral domain, swept-source and angio oct) suggested a strong evidence that the
key underlying mechanism of its pathogenesis involves choroidal vascular abnormalities. in recent years in
several animal and pathologic studies mineralocorticoid receptor activation was found to play a crucial role in
the hyperdynamic circulation within the choroid in eyes with cscr. also clinical pilot studies and case reports
with aldosterone antagonists confirmed the efficacy of mineralocorticoid inhibition in csc patients.
in our department we performed prospective and retrospective clinical studies with selective mi ne -
ralocorticoid antagonist treatment (eplerenone) for patients with bilateral chronic csc. in this review we
summarise the results of these studies, as well as the new diagnostic and therapeutic options published
recently in the literature.

ECSEDy móNIKA Dr., GErGEly róBErT Dr., KoVáCS IlléS Dr., 
NAGy zolTáN zSolT Dr.

Centrális serosus chorioretino -
pathia (CSCR). Új diagnosztikus és
terápiás lehetőségek
pontszerző továbbképző közlemény tesztkérdésekkel
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Bevezetés

A centrális serosus chorioretino pa -
thia eredeti definíciója szerint a re-
tina neuroszenzoros rétege és pig -
menthámja között kialakuló folya -
dékgyülemmel járó betegség, amely
a makulatájat egy vagy több gócban
érintheti (1, 2). Az esetek több
mint kétharmadában az állapot 2-3
hónap alatt magától gyógyul. Bizo -
nyos esetekben azonban a folyamat
krónikussá válik, a folyadékgyülem
nem szívódik fel, ami az ideghár-
tyát maradandóan károsítja és a lá-
tóélességet csökkenti (3).
Az utóbbi évek kutatásai és új diag-
nosztikus módszerek elterjedése
(spectral domain és swept source –
OCT) a betegség klinikai képét je-
lentősen kibővítette, új klinikai for-
mák és alcsoportok jelenlétét iga-
zolta: mint az idősebb páciensek-
ben észlelhető gyakran kétoldali
megjelenést mutató és progresszív
látásromlást okozó pachychorioide -
alis pigment epitheliopathia, vagy a
polypoidalis vasculopathia, illetve a
krónikus esetek egyik rendkívül
rossz prognózisú formája a diffúz
retinális pigmentepitheliopathia
(DRPE). Az akut és az újonnan de-
finiált formák között jelentős kü-
lönbség mutatkozik a prognózist és
a lefolyást illetően is, pontos kap-
csolódásuk egymásba való esetleges
átalakulásuk eddig nem teljesen
tisztázott (4).
A betegség patogenézisét illetően is
több hipotézis ismert. A jelenleg
leginkább elfogadott elmélet sze-
rint; a chorioidea erek hiperper me -
abilitása miatt folyadék áramlik a
pigmenthámon keresztül a retina
neuroszenzoros rétegei alá, azokat
alapjukról elválasztva. Nem tudjuk
azonban, hogy az elsődleges eltérés
a chorioidea erek kóros autoregu -
lációjából, vagy a pigmenthám ká-
rosodásából adódik (1–3). A hormo-
nális hatások közül, a glükokor ti -
koid anyagcserével találtak nagyon
szoros kapcsolatot. A glükokor ti -
koid tulsúlyt okozó állapotok, illet-
ve külső glükokortikoid bevitel má -
ra a betegség egyik legfontosabb is-
mert rizikófaktora (4). Az utóbbi
évek állatkísérletes és molekuláris

biológiai kutatásai kimutatták,
hogy a glükokortikoidok mellett a
retina a mineralokortikoidok szá-
mára is fontos célszerv, mivel a
retinalis és chorioidealis érfal is
képes mineralokortikoid receptorok
koexpressziójára. Nagy mennyiségű
glükokortikoid jelenlét esetén meg-
figyelték, hogy a glükokorti koidok a
mineralokortikoid receptorokhoz
kötődve is kifejthetik hatásukat, a
chorioidea erek tágulatát és hiper -
per meabilitását okozva, amely a
CSCR néven leírt kórképben megis-
mert szövettani elváltozásokat
eredményezi (5, 6).
Jelenleg a betegség egyik formájára
sincs elfogadott, multicentrikus ta-
nulmány által alátámasztott keze-
lési protokoll. Újabb tanulmányok
felezett verteporfin dózisú, illetve
felezett lézer energiájú fotodiná -
miás (PDT) kezelésről számoltak
be krónikus CSCR-ben (7), vala-
mint néhány esetismertetés intra -
vit realis anti-VEGF-kezeléssel elért
kedvező eredményeket említ (8).
Mindkét kezelés igen drága és egyik
sem engedélyezett, vagy finanszíro-
zott ilyen indikációban, hazánk-
ban.
Összefoglaló közleményünkben
az egyre színesebb és bővülő be-
tegségcsoportot ismertetjük, kü -
lön hangsúlyozva az új diagnosz-
tikus lehetőségek kapcsán megfi-
gyelt finom morfológiai eltérése-
ket, amelyek a jövőben segítséget
nyújthatnak a kórkép jobb megér-
tésében. A terápiás lehetőségek
közül, a mine ralokortikoid útvo-
nalat célzó nemzetközi és saját ta-
nulmányokat ismertetjük, ame-
lyek új lehetőséget jelenthetnek a
betegek látásának hosszú távú
megőrzésében.

epidemiológia

A betegség incidenciája 9,9/100 000
férfiakban, míg 1,7/100 000 nőkben
(9), így a CSCR a munkaképes korú
lakosság negyedik leggyakoribb lá-
tásromlást okozó kórképe a fejlett
országokban (az AMD, diabétesz és
vénás elzáródások mögött) (10). A
legújabb epidemiológiai adatok; elő-

fordulását leginkább 39 és 51 éves
életkor közé teszik (11). Idősebb
életkorban gyakoribb az atipikus
krónikus formák megjelenése, illet-
ve emelkedik a nők aránya (12). Az
etnikai különbségeket illetően az
adatok ellentmondásosak, Ázsiá-
ban sok közlemény számolt be gya-
kori 2 oldali multifokális előfordu-
lásról (13), ezen súlyosabb formák
gyakoribb megjelenését figyelték
meg afroamerikaiak esetében is
(14). A magyarországi előfordulását
illetően friss és pontos adatokról
nem jelent meg publikáció. Salacz
György a Mária utcai Szemklinika
beteganyagában 1970 és 1984 kö-
zött 174 fluoreszcein-angiográ fiá -
val diagnosztizált CSCR-beteg elő-
fordulásáról számolt be (15).

patofiziológia és

kockázati tényezők

A betegség kialakulásában geneti-
kai prediszpozíció szerepe is felme-
rült, 2001-ben Weninck és munkatár-
sai CSCR-ben szenvedő betegek
családtagjainál 52%-ban észleltek
krónikus CSCR-re jellemző pig -
ment epitheliális eltéréseket (16), il-
letve Lehmann (16) megnövekedett
chorioidea (>395 mikron) vastagsá-
got írt le nemcsak a CSCR-es bete-
gekben, hanem családtagjaiknál is.
Polimorfizmus-vizsgálatok a komp-
lement H-faktor (CFH) génjének
szerepét vetették fel, illetve össze-
függést találtak egyéb AMD-ben
vizsgált géncsaládok, mint például
az ARMS2-géncsalád egyes varián-
sai és a betegség előfordulása kö-
zött (17).
A környezeti tényezők közül a hi-
pertónia prediszponáló szerepe rég-
óta ismert (ODDS ratio: 2,25–2,3)
(18, 19). Ennek fordítottjaként pe -
dig a CSCR előfordulását fokozott
rizikótényezőként igazolták férfi-
akban mind a koronáriabetegségek
mind az agyi értörténések kialaku-
lásában (20). A jelenségek hátteré-
ben felmerült a vegetatív beidegzés
szimpatikus irányban történő elto-
lódása, amelynek szerepe lehet a
chorioidealis keringésben észlelt el-
változásokban is (21).
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A leginkább vizsgált és elismert
kockázati tényezőként a kortiko -
szteroid túlsúlyt, illetve az ezt
okozó állapotokat és iatrogén be-
avatkozásokat említik az irodalom-
ban. Megnövekedett incidenciát
írtak le terhességben, főként a har-
madik trimeszterben (22), és Cu -
shing-betegségben (23). Külső szte -
roidbevitelnél publikáltak eseteket
orális, inhalációs, intranasalis, epi -
durális, intraarticularis és bőrgyó -
gyászati alkalmazás esetén is, az
orális és intravénás alkalmazást a
betegség bizonyított önálló rizikó-
faktorának tekintik. Érdekes mó -
don a szteroidok intraokuláris al-
kalmazásakor hasonló összefüggést
eddig nem sikerült igazolni. Szisz -
témás alkalmazás esetén, a beteg-
ség elhúzódását, recidívák kialaku-
lását és a bilaterális atipikus formák
halmozódását figyelték meg, illetve
a férfi dominancia csökkenését. Ki -
alakulásában idioszinkráziás vá-
laszreakció lehetősége merült fel,
arra fogékony egyéneknél, mivel a
hatás nem bizonyult dózisfüggő-
nek, minimális szteroidkon cent -
ráció esetén is megfigyelték kiala-
kulását egyes személyekben (24).
A stresszhormonok szerepét tá-
masztja alá, az először 1986-ban
Yanuzzi által leírt megfigyelés, az
úgynevezett A-típusú személyiség
és a betegség összefüggéséről (25).
Ezt későbbi pszichológiai tanulmá-
nyok is alátámasztották, ahol a be-
tegeknél magasabb emocionális la-
bilitást, agresszivitást, perfekcio -
niz must és narcisztikus személyi-
ségjegyeket találtak (26). A hasonló
rizikófaktorok által kiváltott gast -
ro-oesophagealis reflux, a peptikus
fekély és a Helicobacter pylori fertő-
zés is felmerült, mint a betegség ön-
álló kockázati tényezői, szerepüket
azonban nem sikerült biztosan iga-
zolni (27).
Egyéb gyógyszerek közül az ad re -
nerg receptor-antagonisták (pszeu -
do efedrin, oximetazolin-orrcseppek
gyakori hatóanyagai, és MMDA,
efedra-testépítő szerek alkotója)
(28) a foszfdiészteráz-5-inhibitorok
(29), és a metasztatikus karcinó-
mák kezelésében alkalmazott

MEK-in hibitorok (30) esetében szá-
moltak be CSCR-nek megfelelő kli-
nikai kép kialakulásáról.

klinikai megjelenés

A kórkép klasszikus formájának
leg főbb ismertetőjegye a makuláris
tájékon jelentkező subretinalis
folya dék felhalmozódás, amely a be-
tegséggel társult jól ismert tünetek-
hez vezet: mint a hipermet ropi -
zálódás, homályos látás, relatív
centrális scotoma, enyhe dyschro -
matopsia, micropsia, csökkent
kont raszt ér zékenység (31). A klasz-
szikus formánál időbeli lefolyás
szerint akut és krónikus eseteket
különböztetnek meg, nincs azon-
ban konszenzus a két forma közöt-
ti átmenet pontos időtartamát ille-
tően, egyes tanulmányok 4, míg
mások 6 hónapot tekintenek a kró-
nikus formába való átmenet idejé-
nek (32). 2015-ben Daruich és mun-
katársai újabb felosztást javasoltak,
amely nemcsak az időbeli lefolyást,
hanem a prognózis szempontjából
fontos anatómiai elváltozásokat is
figyelembe veszi. Beosztási javasla-
taikat az 1. táblázatban foglaltuk
össze (4).

diagnosztika

(multimodális

képalkotás)
A CSCR-es betegek diagnózisának
és követésének alappillére jelenleg
az optikai koherencia-tomográfia,

ezen belül a spectral-domain (SD)
és a swept-source (SS) OCT. Az
előbbi főként a retinalis pigment -
epithel (RPE) és a külső retinalis ré-
tegek finom elváltozásainak feltér-
képezésére, az utóbbi pedig a cho -
rioidea vizsgálatára alkalmas. Reci -
diváló, krónikus, vagy nem oldódó
CSCR esetében további információ-
kat nyerhetünk az RPE elváltozása-
iról, esetleges korábbi epizódok ma-
radványtüneteiről, autofluo resz -
cen cia segítségével. A fluoreszcein
(FLAG) és az indocianinzöld an -
giográfia (ICG) jelentősége bár so -
kat csökkent az új generációs OCT-k
megjelenése óta, a szivárgó pontok
identifikálására (főként a lézeres te-
rápiák tervezésénél) és a neo vasz -
kuláris vagy polipoidális kompo-
nensek detektálására továbbra is
hasznos módszerek (33). Az SD és
SS OCT-vel ábrázolható jellegzetes
elváltozásokat a 2. táblázatban fog-
laltuk össze.

differenciál -
diagnózis

Papilláig érő folyadékgyülem esetén
az OCT-kép wide-field leképezési
algoritmusát és en-face leképezési
módját választva a coloboma szé-
lén intraretinalis cisztoid űrökkel,
ábrázolódik az optic-pit. Chorio -
idealis haemangioma – amely gyak-
ran érinti a paramakuláris régiót –
is járhat subretinalis folyadék gyü -
lem megjelenésével, amely látás-
romlást okoz. SS-OCT-vel a chorio -
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1. táblázat: CSCr alcsoportjainak jellemzői
(Daruich et al. féle ajánlás alapján)

Klinikai forma Főbb jellemzők 

akut cscr
4 hónapon belül spontán felszívódást mutató subre ti nalis
folyadékgyülem (másik szemen pachichorioi de alis/pig -
mentepithelialis elváltozásokkal, vagy azok nélkül)

Nem oldódó cscr 4 hónapon túl perzisztáló subretinális folyadékgyülem 

recidiváló cscr epizodikusan megjelenő subretinalis folyadékgyülemek
amelyek időszakosan teljes felszívódást mutatnak

krónikus cscr/
diffúz retinalis
pigment -
epitheliopathia 

krónikus chorioretinopathia pigmentepithelialis és
chorioidealis elváltozásokkal folyadékgyülemmel, vagy
anélkül (ide sorolják az újonnan leírt pachychorioidealis
pigment epitheliopathiat is) 

inaktív cscr akut cscr-en átesett betegek, akiknél jelenleg folya -
dékgyülem nem detektálható
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ideá ban körülírt területen a tumor
érhálózatának ábrázolódása segít-
heti a diagnózist (1. ábra). Nem
egyértelmű klinikai kép esetén in -
do cianinzöld-angiográfia végzése

javasolt. A betegség 2-9%-ban szö-
vődhet chorio idealis érujdonkép -
ződéssel (2). Itt jelentős segítséget
nyújthat az angio-OCT-s FLAG a
membrán leképezésében.

kezelési lehetőségek

Már a bevezetőben is említettük,
hogy a betegségre jelenleg nagy
multicentrikus placebokontrollált
tanulmányok által bizonyítottan
hatásos, standard kezelési protokoll
nem ismert. Akut esetekben tekin-
tettel a várható spontán felszívó-
dásra a megfigyelés javasolt. Vala -
milyen fizikális vagy gyógyszeres
kezelés megkezdésének indikációja-
ként a folyadékgyülem 4 hónapon
túli fennállását, többszöri recidívát,
illetve a társszemen korábban zaj-
lott maradandó látásromlást okozó
CSCR jelenlétét említik (34).
Az ismert rizikófaktorok elkerülése,
vagy kikapcsolása régóta alkalma-
zott módszer a betegség leküzdésé-
re. A külső glükokortikoid-bevitel
megszakítása elősegíti a subre ti -
nalis folyadék felszívódását (35,
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1. ábra: 47 éves férfi bal szeme, 2 éve panaszos,
BCVA 1.0, Triton SS-oCT chorioideában fehér nyi-
lakkal körülvett területen ábrázolódik a chorioidea-
haemangioma

2. táblázat: CSCr oCT-vel ábrázolható morfológiai eltérései

Réteg OCT-jel OCT-képek Jelentőség 

chorioidea chorioidea megvastagodás
nagy és közepes chorioidea
erek tágulata (fehér nyilak)
a felette található kis
chorioidea erek rétege 
egészen elvékonyodottnak
tűnik (fekete nyilak) 

változását egyre inkább
fontosnak tartják mind 
a betegség aktivitásának,
mind a különböző terápiás
lehetőségek hatásosságá-
nak követésében

retinalis
pigment
epithel
(rpe)

double layer sign (fehér 
nyilak) ped (fehér karika)
mikrorepedések 
rpe-hipertrófia

kialakulhatnak a neuro szen -
zoros leválás területében, 
illetve azon kívül is, valamint
gyakran megfigyelhetőek 
a társszemen is. Gyakran
találhatóak a megtágult
chorioidea erek területe 
felett

Neuro-
szenzoros
retina 

Fotoreceptor rétegben a
külső szegmensek
elongációja (felső kép 
szürke fehér nyíl) külső 
szegmensek alsó felszínén
hiperreflektív pöttyök (alsó
kép felső fehér nyíl) kiterjedt
subretinális depozitumok
alakulnak ki, amelyek mint-
egy hidat képezhetnek az
rpe felszíne felé (alsó kép
fehér nyilak)

akut esetekben egyedüli
finom eltérés 

egyik legfőbb ismertetője-
gyei a betegség krónikus
formájának  

a subretinalis folyadék fel-
szívódásakor azonban ezek
is megszűnhetnek
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36). A stresszoldást és különböző
relaxációs technikák elsajátítását
adjuváns kezelésként napjainkban
is ajánlják az egyéb terápiás lehető-
ségek kiegészítésére.
A fizikai kezelési módszerek, mint
a hagyományos lézer és a mikro -
pulzus lézerkezelés a pigment epi -
thelialis szivárgó pont megszűnte-
tésével, illetve a folyadékáramlás
megállításával fejtik ki hatásukat,
nem befolyásolják azonban a chori -
oidealis hiperpermeabilitást vagy
megvastagodást. Mindkettő terve-
zéséhez invazív angiográfiás vizsgá-
latra van szükség, a szivárgó pont
pontos beazonosításához. Alkal -
mazásukat napjainkban, egyetlen –
a foveától minimum 500 mikron tá-
volságban – detektálható szivárgó
pont esetén, akut 4 hónap alatt
nem oldódó CSCR kezelésére ajánl-
ják (37, 38). A subtreshold dióda
mikropulzus lézer előnyösebb új le-
hetőségnek tűnik, mivel nem káro-
sítja a rétegeket, hatását szelektíven
a pigmenthámban fejti ki, mélyeb-
ben penetrál, nem idéz elő cho -
rioidealis érújdonképződést (39). A
fotodinámiás terápia, amely a cho -
rioidealis hiperpermabilitás csök-
kentése, illetve a chorioidea erek tá-
gulatának megszűntetése révén fej -
ti ki hatását, krónikus és per zisz -
táló esetekben is hatékonynak bizo-
nyult. A megfelelő dózis és erősség
kialakítása azonban még nem stan-
dardizált és hosszú távú követéses
tanulmányok is hiányoznak az iro-
dalomban. Így a chorioidea esetle-
ges későbbi atrófiájáról, a recidívák
gyakoriságára kifejtett hatásáról
még keveset tudunk (7).
A gyógyszeres terápiák közül, az
anti-VEGF-kezelés alkalmazásáról
is több esetsorozat tanulmány be-
számolt. A kezelés elvi háttere is
kérdéses azonban, hiszen CSCR
esetében nem sikerült emelkedett
VEGF-szinteket kimutatni az üveg-
testi térben (8). Jelenleg szükséges-
nek és hatásosnak, a szövődmény-
ként jelentkező másodlagos chorio -
idealis érújdonképződéses membrá-
nok kezelésében bizonyult (8). Az
egyéb gyógyszeres kezelések, mint
az acetazolamid, helicobacter era -

dikáció, kortikoszteroid és adre -
nerg-receptor-inhibitorok (mife pris -
ton, ketokonazol, béta-blokkolók)
alkalmazásával kapcsolatban ellent-
mondó eredmények születtek, ha-
tékonyságuk nem bizonyított, illet-
ve mellékhatásaik túl jelentősek (4).
A gyógyszeres kezelés egyik új ígé-
retes hatóanyagcsoportja a mine ra -
lokortikoid-antagonisták alkalma-
zása. Az utóbbi évek állatkísérletes
és molekuláris biológiai kutatásai
kimutatták (5, 6, 40, 42), hogy a
glükokortikoidok mellett a retina a
mineralokortikoidok számára is
fon tos célszerv (41), mivel a reti -
nalis és chorioidealis érfal is képes
mineralokortikoid-receptorok ko-
expressziójára (5, 39, 41, 42). A glü -
kokortikoidok a mineralo korti koid-
receptorokhoz (MR) is nagy affini-
tással tudnak kötődni, normál
glükokor tikoid szint mellett az
ilyen úton történő receptor-lefog-
laltságot egy enzim (HDS2) meggá-
tolja azáltal, hogy a glükokor tikoi -
dot gyengébb MR affinitású meta -
bolitokra bontja (42). Emelkedett
glükokortikoidszint mel lett ez a fo-
lyamat nem megy végbe teljes mér-
tékben, így megtörténik az MR ak-
tivációja. A receptor aktiválódása
pedig specifikus kalciumfüggő káli-
umcsatornán (KCa2.3) keresztül ér-
tágulatot és a chorioidea hiper per -
meabilitását okozza, amely nek kö-
vetkezménye a subretinalis folya-
dék felhalmozódása (5, 42). Az
ideghártya ereiben hasonló kálium-
csatorna nem található, ilyen me-
chanizmussal itt értágulat nem ala-
kul ki (5, 42). Egérmodellben mind
aldoszteron, mind kortizol injekció
intraokuláris alkalmazásával CSCR-
hez hasonló állapotot sikerült létre-
hozni, megnövekedett chorioidealis
érpermeabilitással és subretinalis
folyadékgyülemmel. Így vetődött
fel a mineralokortikoid-receptor-
gátlás alkalmazásának lehetősége a
betegség kezelésében. A mineralo -
kortikoid-receptor-antagonista eple -
renon a spironolakton bomláster-
mékének kémiai származéka, a
spironolaktonnal ellentétben MR
szelektív, így lényegesen kevesebb
mellékhatással rendelkezik (6). A

legfontosabb különbség az, hogy
nincs antiandrogén hatása, így nem
okoz impotenciát, gynecomastiat a
férfiaknál, illetve amenorrheat,
mas todyniát, hirsutismust a nőknél
(6, 43). A spironolactonhoz hason-
lóan az eplerenon a káliumszintet
emelheti, emiatt a szérum K és a ve-
sefunkciók időszakos ellenőrzése a
kezelés előtt és alatt szükséges lehet
(43). Az eplerenont elsődlegesen ki-
egészítő kezelésként alkalmazzák
miokardiális infarktuson átesett,
balkamra-diszfunkció és klinikai
tünetekkel járó szívelégtelenségben
szenvedő betegeken, illetve enyhe-
közepes magas vérnyomás kezelésé-
re (utóbbira nincs törzskönyvezve
Magyarországon) (43). Az eple re -
non kezelés CSCR-ben történő si-
keres alkalmazásáról először Bous -
quet és munkacsoportja közölt klini-
kai tanulmányt 2013-ban (13 króni-
kus CSCR-beteg, 3 hónap kezelés
jelentős chorioidea- és retinavastag-
ság-csökkenés, illetve visus javulás),
azóta  ezt számos esetsorozat és in-
tervenciós prospektív klinikai ta-
nulmány követte (Grouszka 2013
[43], Herold 2014 [44], Ghadilai és
Yanuzzi 2015 [45], Sampo és Kapor
2016 [46], Sun 2017 [47]).
2014-ben a Semmelweis Egyetem
Szemészeti Klinikáján munkacso-
portunk is elindított egy prospektív
esetsorozat pilóta tanulmányt
(ETTTUKEB104/2014), amelyben
29 krónikus CSCR-ben szenvedő
beteg 31 szemét eplerenon kezelés-
ben részesítettük, majd további 3
hónapig követtük (48). A követési
idő végére a centrális makulavastag-
ság szignifikánsan csökkent (átlag
124±117,9 micron, p<0,001),
35,4%-ban pedig a subretinalis fo-
lyadék teljesen felszívódott, a látó
élesség szignifikánsan javult
(p<0,05). Swept source OCT segít-
ségével a kezelés hatására mind a
neuroszenzoros leválásos, mind a
társszemek esetében a chorioidea-
vastagság szignifikáns csökkenését
figyeltük meg, amely a folyadék -
gyülemmel rendelkező aktív sze-
meken a kezelés befejezése után, a
követési idő alatt is stabil maradt
(49). Súlyosabb mellékhatást egyet-
len betegnél sem tapasztaltunk a
követési idő alatt. Azóta retrospek-
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tív módon feldolgoztuk a mi ne -
ralokortikoid-antagonista kezelés-
ben részesülő krónikus centrális se -
rosus retinopathiás betegeink (CSCR)
hosszú távú eredményeit is. A mini-
mum egy éven át követett betege-
ink (29 beteg 34 szeme) terápiás vá-
laszának vizsgálata során, az egy év
végére, a retinavastagság csökkené-
se továbbra is szignifikáns maradt
(p=0,0001). A látóélesség esetében
az első év végére szignifikáns vál-
tozás a kiindulási látóélességhez
képest nem volt megfigyelhető
(p=0,78). Betegeinket ezután, a ke-
zelés eredményessége alapján 2 cso-
portba osztottuk. Kedvező kimene-
telű eseteknek azokat a szemeket
tekintettük, amelyek a követési idő
végére a subretinalis folyadék teljes
felszívódását mutatták és látáséles-
ségük javult, vagy stabilizálódott. A
követési idő végén reziduális folya-
dékkal rendelkező, illetve szignifi-
káns látásjavulást nem mutató,
vagy a követési idő alatt látásrom-
lást mutató eseteket a kedvezőtlen
kimenetelű csoportba osztottuk. A
két csoportot összehasonlítva a
kedvező kimenetelt meghatározó
legfontosabb tényezőknek a jó kiin-
dulási látóélességet, a külső reti -
nalis rétegek (ellipszoid zóna és
kül ső limiting membrán) épségét és
a fotoreceptor sejtek külső tagjának
(OS) elongációját találtuk. Ko mo -
lyabb mellékhatást a hosszabb köve-

tési idő alatt sem észleltünk. Ered -
ményeink alapján úgy gondoljuk,
hogy a mineralokortikoid-an ta go -
nista kezelés biztonságos, ígéretes
lehetőségnek tűnik a krónikus
CSCR-es betegek kezelésében, fő-
ként a subretinalis folyadék felszí-
vódásának elősegítésével. A külső
retinalis rétegek állapota, illetve a
kiindulási látóélesség azonban dön-
tően meghatározza a kezeléstől vár-
ható prognózist. Az OS elongáció
fontos biomarkernek tűnik a jó
reszponder csoport meghatározásá-
ban (eddig nem publikált eredmé-
nyek 2017 MSZT Retina Szekció
kongresszusán ismertettük őket).

következtetések

Az új, egyre mélyebb penetranciát és
egyre részletesebb leképezést bizto-
sító képalkotó módszerek klinikai
alkalmazásával, jelentősen kibővült
a centrális serosus choriore tino pa -
thia néven ismert kórkép klinikai
spektruma. A betegség újonnan kö-
rülírt alformáinak pontosabb megis-
merése, egyrészt újabb és újabb kér-
déseket vetett fel a betegség lefolyá-
sát és patofiziológiai hátterét illető-
en, másrészt egyre inkább közép-
pontba helyezte az érhártya szere-
pét. A chorioidealis erek morfológiai
elváltozásainak pontosabb megisme-
rése, illetve ezek változása a betegség

természetes lefolyása és az alkalma-
zott kezelési lehetőségek hatása mel-
lett, a későbbiekben kulcs szerepet
játszhat a különböző fenotípusok
meghatározásában és új terápiás cél-
pontok megtalálásában. Ilyen új biz-
tonságos, minimálisan invazív terá-
piás lehetőségnek tűnik, a chorio -
idealis mineralo kor tikoid-receptorok
gyógyszeres gátlása. Az irodalomból
ismert klinikai tanulmányok és saját
tapasztalataink alapján is a minera -
lo  kor tikoid-antagonista gyógyszerek
hatékonynak bizonyultak a retina
alatti fo lyadékgyülem felszívódásá-
nak elősegítésében. Hatásukat fő-
ként a cho rioidea keringés normali-
zálása út ján fejtik ki. A folyadék fel-
szívódása ugyanakkor nem jelent
biztosítékot a látóélesség javulására,
mert azt jelentősen befolyásolják a
retina kül ső rétegei és a pig men t -
epithel károsodásának mértéke.
Az mineralokortikoid-antagonista
kezelés CSCR-ben történő alkalma-
zását illetően a későbbiekben to-
vábbi klinikai tanulmányokra van
szükség: a hatásos minimális dózis,
a hosszú távú kimenetel, hatékony
kezelési időtartam meghatározásá-
ra, valamint a gyógyszerre legjob-
ban reagáló betegcsoport jellemzői-
nek azonosítására, a terápiaref rak -
ter esetek kiszűrésére.
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Akkreditált továbbképző tanfolyam

1. cscr patofiziológiájában
szerepet játszanak kivéve

A: Mineralokortikoid-recepto-
rok.

B: Glükokortikoidok.
C: Retinaerek hiperper meabi -

litása.
D:A-típusú személyiség.

2. Fontos diagnosztikus
eszköz cscr esetében

A: UH.
B: SD-OCT, SS-OCT.
C: MRI.
D: Immunlabor.

3. cscr kezelési lehetősé-
gei kivéve

A: Szteroid implantátumok.
B: Anti-VEGF injkeció.
C: Mineralokortikoid-antago -

nis ták.
D: PDT.

4. mineralokortikoid-anta -
gonista terápia fő hatásme-
chanizmusa

A: Pigmentepithel sérülés rege-
nerálása.

B: Retinaerek hiperpermeabili -
tásának csökkentése.

C: Subretinalis folyadék felszí-
vódásának elősegítése.

D:Chorioidealis neovasz kulari -
záció kialakulásának meg-
akadályozása.

5. cscr okozta tünet kivéve

A: Micropsia.
B: Torzlátás.
C: Hipermetropizálódás.
D: Miopizálódás.

6. mineralokortikoid-recepto-
rok helye a szemben kivéve

A: Retina.
B: Chorioidea.
C: Mindkettő.
D: Egyik sem.

Kedves Kollégák!

a lapunkban 2012-ben indított továbbképző rovat nagy örömünkre  kedvező fogadtatásra talált. a

„használata” során felmerült kérdések miatt ismét összefoglaljuk az aktív részvételükhöz fontos tud-

nivalókat.

lapunk minden számában megjelenik egy továbbképző cikk. ezek a cikkek egy – az oftex által akkre-

ditált, pontszerző, továbbképző – távoktatási program részei. minden továbbképző cikket kérdések-

ből álló teszt is követ. ha a cikket figyelmesen elolvassák, a kérdéseket biztosan meg fogják tudni vá-

laszolni. ez fontos is, mert a teszt kitöltésével és a promenade kiadó címére (1535 budapest, pf.

804) való elküldésével igazolhatják a továbbképzésben való aktív részvételüket. kérjük, ne felejtsék

el, hogy a kitöltött teszten a nevüknek és a pecsétszámuknak is szerepelnie kell. a tesztek beküldési

határideje a szemészet c. lap aktuális számának megjelenését követő hónap utolsó napja. 

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

(A kérdésekre csak egy válasz fogadható el.)
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7. eplerenon lehetséges
mellékhatása

A: Gynecomastia.
B: Amenorrhea.
C: Impotencia.
D: Káliumszint-emelkedés.

8. általános betegségek,
amelyek fokozzák a cscr
kialakulásának lehetőségét

A: Hipertónia.

B: Diabétesz.
C: Mindkettő.
D: Egyik sem.

9. Fluoreszcein-angiográfia
szerepe a cscr gondozásá-
ban kivéve

A: Mineralokortikoid-antago -
nis ta terápia követése.

B: Lézerkezelés tervezése.
C: Szivárgó pontok identifikálása.

D:Chorioidealis neovaszku lari -
záció identifikálása.

10. cscr alcsoportjai kivéve

A: Akut CSCR.
B: Krónikus CSCR.
C: Pachyochorioidealis retino -

pathia.
D:Klasszikus chorioidealis neo -

vaszkularizáció.

19

Akkreditált továbbképző tanfolyam

A Szemészet akk re di tált to vább kép zõ tan fo lyam teszt kér dé sek vá la szai 
2018. 1. szám

Név: ...................................................................................

cím: ...................................................................................

alá írás: ..............................................................................

orvosi pecsétszám*: 

orvosi pecsét helye: 

*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!

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

a s s s s s s s s s s

b s s s s s s s s s s

c s s s s s s s s s s

d s s s s s s s s s s
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Célkitűzés: az ektodermális diszplázia szindróma (eds) olyan herediter kórképeket magába foglaló beteg-
ségcsoport, amelyre jellemzőek az ektodermális eredetű szövetek érintettségével járó károsodások.
eseteinkkel áttekintjük az eds szemészeti vonatkozásait gyermekkorban.
Esetismertetések: a közleményben 4 gyermek (egy 14 éves rapp–hodgkin-szindrómás fiú, egy 7 éves
hipohidrotikus eds-es leány, egy 12 és 13 éves ektrodaktília-ektodermális diszplázia-ajak és száj padhasadék
szindrómás fiú testvérpár) esetét mutatjuk be.
Megbeszélés: eds esetén különböző okuláris eltérések fordulhatnak elő, amelyek közül az egyik leggyakoribb
az abnormális könnyfilm okozta szárazszem-szindróma (meibom-mirigyek részleges vagy teljes hiánya, a
glandula lacrimalis és/vagy conjunctivalis kehelysejtek csökkent működése vagy hiánya miatt), amely gyer-
mekkorban visszatérő szemfelszíni gyulladásokkal, keratitisekkel, súlyos esetben cornea-perforációval szövőd-
het. a szindrómához társuló extraokuláris manifesztációk miatt a gyermekek gondozása, komplex rehabilitáci-
ója mindenképpen gyermekgyógyász és fogorvos együttműködésével kell történjen.

Ectodermal dysplasia syndrome in childhood
Purpose: ectodermal dysplasia syndrome (eds) is a group of hereditary diseases characterized by damage
of ectodermal tissues. with the presentation of our cases we reviewed the ophthalmic aspects of the eds in
childhood.
Case-reports: we present 4 children with eds (a 14-year-old boy with rapp-hodgkin syndrome, a 7-year-old
girl with hypohydrotic eds, a 12-year-old and 13-year-old brother with ectrodactyly-ectodermal dysplasia-
clefting-syndrome).
Discussion: different ocular disorders can occur in eds, dry eye syndrome is the most common caused by
abnormal tear film (partial or complete absence of meibomian glands, impaired function or absence of
lacrimal gland and/ or conjunctival goblet cells), which can associate with recurrent ocular inflammations, like
keratitis may progress to corneal perforation in serious cases. because of the extraocular manifestations of
eds, the complex rehabilitation of children with eds must be done in cooperation with pediatricians and
dentists.

SzIGETI ANDrEA Dr., CSIDEy márIA Dr., TAKáCS áGNES IlDIKó Dr., 
ANTuS zSuzSANNA, luKáTS olGA Dr., BAuSz márIA Dr., ImrE láSzló Dr.,
SzAmoSI ANNA Dr., NAGy zolTáN zSolT Dr., mAKA ErIKA Dr.

Ektodermális diszplázia szindróma
szemészeti vonatkozásai 
gyermekkorban

20

Semmelweis Egyetem, Szemészeti Klinika, Budapest 
(Igazgató: Prof. Dr. Nagy zoltán zsolt egyetemi tanár)

SzEméSzET 155. évfolyam, 2018; 1. szám 20–28.

KulCSSzAVAK

KEyworDS

ektodermális diszplázia szindróma, an/hipohidrotikus ektodermális diszplázia
szindróma, rapp–hodgkin-szindróma, ektrodaktília-ektodermális diszplázia,
ajak- és szájpadhasadék szindróma

ectodermal dysplasia syndrome, an/hypohydrotic ectodermal dysplasia
syndrome, rapp-hodgkin syndrome, ectrodactyly-ectodermal dysplasia-
clefting-syndrome
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Bevezetés

Az ektodermális diszplázia szindró-
ma (EDS) egy olyan herediter kór-
képeket magába foglaló betegség-
csoport, amelyre jellemzőek az
embrionális ektodermális eredetű
szövetek érintettségével járó káro-

sodások. Több mint 190 klinikailag
különböző öröklődésű betegségben
van jelen ektodermális diszplázia, a
legtöbb szindróma igen ritka (5, 16,
22). Perabo szerint elsőként Danz
számolt be 1792-ben két ekto der -
mális diszpláziás fiúról, akiknek

kongenitális haj és foghiánya volt
(20). Az EDS elnevezést először
Weech használta 1929-ben (27).
Touraine a kórkép elnevezésére az
„ektodermális poli diszplázia” meg-
nevezést javasolta, tekintettel a
szimptómák diverzitására (5, 7).

21

Ectodermal dysplasia syndrome in childhood

1. A–B ábra: Pre ope ratív állapot:
temporálisan laza szemhéjak, alsó
szemhéji ectro pium, inkomplett
szemhéjzárás

1. C ábra: Alsó fogsor hiánya, a nor-
málishoz képest hiányos felső fogsor,
amelyek között láthatóak kúpos fogak

1. D ábra: A fejtetőn in komplett
alopecia

a

1. E ábra: Posztope ra tív állapot

b

RÖVIDÍTÉSEK:
AEC: AnkiloblEphAron – EktodErmális diszpláziA – hAsAdék szindrómA (hAy–WElls-szindrómA); Eds: EktodErmális diszpláziA szindrómA; 
EEC: EktrodAktíliA – EktodErmális diszpláziA – AjAk- és szájpAdhAsAdék szindrómA; hEd: hipohidrotikus EktodErmális diszpláziA szindrómA

(Christ–siEmEns–tourAinE-szindrómA)
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Jelenleg akkor használjuk az EDS el-
nevezést, ha az alábbiak közül kettő
vagy több ektodermális szövet érin-
tettségéről van szó: haj, fog, köröm,
izzadságmirigyek, vagy más embrio-
nális ektodermális struktúra károso-
dása (emlő, pajzsmirigy, csecsemőmi-
rigy, elülső agyalapi mirigy, központi
idegrendszer, mellékvese, külső fül,
szaruhártya, kötőhártya, szemhéj,
könnymirigy, könnycsatorna) (5, 7).
EDS kapcsán magyar nyelvű szemé-
szeti témájú közleményt nem talál-
tunk. Célkitűzésünk volt eseteink
bemutatása kapcsán felhívni a figyel-
met a kórképre és áttekinteni a nem-
zetközi irodalmat a szindróma sze-
mészeti vonatkozásai tekintetében.

esetismertetések

1. eset (rapp–hodgkin 
eds-szindrómás fiúgyermek,
1. a–e ábra)
A 14 éves fiút a Semmelweis Egye -
tem Szemészeti Klinikájára szem-
héjzáródási rendellenesség miatt
utalták. Anamnézisében veleszüle-
tett ajak- és szájpadhasadék miatt
végzett műtétek szerepeltek. Sze -
meit születése óta nem tudta telje-
sen zárni, amelynek hátterében az
alsó szemhéjak főként temporális
régióját érintő lazaság és kifelé bil-
lenés (ectropium) állt. Mindkét
szem könnyezéses panasza állan-
dóan fennállt. Rendszeresen kapott
lokális antibiotikumos szemcsep-
pet visszatérő conjunctivitisek mi -
att. Klinikánkon történt vizsgálata
során távoli és közeli látóélessége
mindkét szemen korrekció nélkül

teljes volt. Az alsó szemhéjak külső
harmadában ectropiumot, réslám-
pával az elülső szegmentumban a
hipopláziás Meibom-mirigyeken
kívül egyéb kóros eltérést nem ta-
láltunk. A szemnyomás mindkét
oldalon a fiziológiás tartományban
(15/14 Hgmm) volt. Pupillatá gítás -
ban mindkét szemen ép fundust
láttunk. A gyermek alsó fogsora hi-
ányzott, a felső fogak száma keve-
sebb volt, köztük voltak szabályta-
lan kúpos alakú fogak. A fejtetőn
egy kb. 4×6 cm-es kopasz folt volt
látható. Arcán jellegzetes jegyeket:
a homlok frontális kiboltosulását,
lapos orrnyerget, periokuláris pig -
mentáltságot láttunk.
A gyermeknél a fennálló ekto der -
mális strukturális eltérések alapján
EDS Rapp–Hodgkin-szindróma altí-
pusát valószínűsítettük. Narkó zis -
ban laterális kantotómiát és alsó la-
terális kantolízist követően a pilla-
váz laterális szélét és a preszep tális
orbikuláris izmot a laterális orbita-
peremhez öltve megemeltük és meg-
feszítettük az alsó szemhéjat. A
korai posztoperatív szakban jelentő-
sen javult szemhéjzárást tapasztal-
tunk. A gyermek és szüleinek figyel-
mét felhívtuk a rendszeres mű -
könny pótlás fontosságára a kórképre
jellemző könnyfilmká ro sodás miatt.

2. eset (an/hipo hid ro ti kus
eds-es leánygyermek, 
2. a–d ábra)
A 28. gesztációs héten 1150 gram-
mal született leány általános
anam nézisében pajzsmirigy-alul-

működés miatt bevezetett folyama-
tos hormonpótlás szerepel. Klini -
kánkra gyermekszemészeti szak-
rendelőből utalták 7 éves életkorá-
ban kétoldali folyamatosan ismétlő-
dő szemfelszíni gyulladások, terá -
piarezisztens szaruhártya-gyulla-
dások miatt. A korábban végzett le-
oltásokból kórokozó rendszerint
nem tenyészett ki.
Klinikánkon történt vizsgálata so -
rán távoli látóélessége jobb szemén
(+0,75 Dsph +3,5 D cyl 10°) hy -
permetrop cilinderes korrekcióval
0,6; bal szemén (+3 D cyl 0°) 0,04
volt. A szemrés zárása kérésre sem
volt teljesen kivitelezhető egyik ol-
dalon sem: a jobb oldalon 2-3, a bal
oldalon 3-4 mm-nyi szabad rés ma-
radt. Bell-jelenség látható volt. Rés -
lámpával hipopláziás Meibom-miri-
gyeket, rendkívül száraz szemfel-
színt, a jobb oldalon egyenetlen
cornea epitheliumot, pontszerű fes-
tődést, a bal oldalon a cornea cent-
rumában kb. 2-3 mm átmérőjű terü-
leten festődő, elvékonyodott, erező-
dő stroma infiltrátumot láttunk. Pu -
pillatágításban mindkét oldalon ép
fundust találtunk, UH B-scan sem
mutatott a hátulsó szegmentumban
gyulladásos jelet. A leoltásból kór-
okozó nem tenyészett ki, és mivel
lokális antibiotikumos (levo floxa -
cin), műkönnypótlás és kombinált
pupillatágító (cyclopentolat, atropin)
kezelés mellett jelentős javulást
nem tapasztaltunk, ezért bal sze-
men amnionplasztikát végeztünk.
Zavartalan posztoperatív szakot kö-
vetően a bal oldalon a szaruhártya-
elvékonyodás feltelődött, a gyulla-
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Ektodermális diszplázia szindróma szemészeti vonatkozásai gyermekkorban

2. A ábra: Inkomplett szemhéjzárás mind-
két szemen. Bell-jelenség látható

2. B ábra: Jobb szem, centrálisan
cornea ho mály
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dásos jelek mérséklődtek. A szem-
héjzárási rendellenesség és a vissza-
térő keratoconjunctivitisek miatt
mindkét oldalon szemhéjplasztikát,
a temporális harmad zárását (részle-
ges blepharorraphia) végeztük.
A gyermek hajzata gyér, vékony
szálú, világos, bőre kifejezetten szá-
raz, a mucosalis mirigyek csökkent
működése miatt hangja rekedtes. A
gyermeknél a fennálló ektodermális
strukturális eltérések alapján an -
hid rotikus/hipohidrotikus EDS-t
valószínűsítettünk.

3. eset (3. ábra: eec-szindró-
más fiúgyermek, 3. a–F ábra)
A 13 éves fiú édesanyja ektro dak -
tília-ektodermális diszplázia ajak-

és szájpadhasadék szindróma miatt
klinikánkon gondozott beteg. Az
édesanya mindkét szemén ismétlő-
dő keratitisek fordultak elő és a jobb
szemén keratoprosthesis implantá-
ció történt (3. A–C).
A gyermek anamnézisében veleszü-
letett ajak- és szájpadhasadék miatt
 végzett műtét, húgyúti infekciók,
epididymitis és hydrocelectomia sze-
repel. Gyomorpanaszok, gastritis
gya nú miatt áll kivizsgálás alatt. A
gyermek szemészeti anamnézisében
évek óta ismétlődő szemfelszíni
gyulladások szerepelnek. Távoli látó-
élessége mindkét szemen korrekció-
val (jobb oldal: –1,0 D sph; bal oldal:
–0,5 D sph) teljes volt. A szemhéjak
széleit vérbőnek találtuk. A gyér, vi-

lágos szempillákon váladékfelrakó-
dást észleltünk. Rés lám pával az elül-
ső szegmentumban hipopláziás Mei -
bom-mirigyeket, a jobb alsó könny-
pontnál békés környezetben elhe-
lyezkedő pigmen tált, előemelkedő
képletet láttunk. A jobb oldalon a
corneán alul, V és VI óra között fel-
színes széli ereződést láttunk. A
szemnyomás mindkét oldalon a fizi-
ológiás tartományban (12/13 Hgmm)
volt. Pupilla tá gításban mindkét sze-
men ép fundust láttunk.
A gyermek arcán jellegzetes jegye-
ket: a homlok frontális kibol tosu -
lását, lapos orrnyerget, vaskosabb
kifordult ajkakat, vékonyabb szálú,
világos hajzatot, száraz bőrt, gyé-
rebb világos szemöldököt és szem-
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Ectodermal dysplasia syndrome in childhood

3. A ábra: Az EEC-szindrómás édes-
anya jobb szemén kerato prosthesis

3. B ábra: Az EEC-szind rómás édes-
anya hiányzó centrális ujjai (ektrodaktília)

2. C ábra: Bal szem, a cornea cent-
rumában festődő, elvékonyodott,
ereződő stroma-in filt rátum

2. D ábra: A gyermek hajzata gyér,
vékony szálú, világos, bőre kifejezet-
ten száraz, orrnyerge széles
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pillákat láttunk. A gyermekre jel-
lemző volt továbbá a csökkent ve-
rejtéktermelés és a mucosalis miri-
gyek érintettsége miatt a rekedtes
hang.
Rendszeres szemhéj-toalettet és
műkönnypótlást (tartósítószer-
men tes műkönnyet és lipidpótló
készítményt) javasoltunk.

4. eset (12 éves ektrodaktília-
ektodermális diszplázia-ajak és
szájpadhasadék szindrómás
(eec) fiúgyermek, 4. a–F ábra)
A 12 éves fiú az előző gyermek
édes testvére. Édesanyjuk elmondá-
sa szerint tájékoztatást a második
gyermek vállalása előtt arról nem
kapott, hogy betegsége öröklődhet.
A gyermek anamnézisében veleszü-
letett ajak- és szájpadhasadék miatt
végzett műtét, visszatérő légúti in-
fekciók miatt szisztémás antibioti-
kum-kezelések szerepeltek. Jobb
kezén 3, bal kezén 4 ujj volt látható
1-1 körmön onychomycosissal (ha-
sonlóan, mint édesanyjánál). Foga -
zata veleszületetten hiányos volt:
az alsó fogsorában csupán 1 mara-
dandó foga fejlődött. Fejtetején
részleges alopecia volt látható. Fa -
cialis jegyei testvéréhez kifejezet-
ten hasonlatosak voltak: a homlok
frontális kiboltosulását, lapos orr-
nyerget, vaskosabb kifordult ajka-
kat, periokuláris pigmentáltságot
láttunk. Bőre száraz volt, haja,
szemöldöke és szempillái világosak.
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Ektodermális diszplázia szindróma szemészeti vonatkozásai gyermekkorban

3. C ábra: Az EEC-szind rómás édesanya szája, nyel-
ve száraz a hiányzó/kifejezetten csökkent működésű
mucosalis mi rigyek miatt

3. D ábra: EEC-szindrómás fiúgyermek jellegzetes
faciális jegyekkel: a homlok frontális kibol to sulása,
lapos orrnyereg, vaskosabb kifordult aj kak, véko-
nyabb szálú, világos hajzat, száraz bőr, gyérebb vilá-
gos szemöldök és szempillák

3. E–F ábra: EEC-szindrómás fiúgyermek jobb és bal szeme. hipopláziás
meibom-mirigyek, a jobb alsó könnypontnál békés környezetben elhelyezkedő
pigmentált, előemelkedő képlet és a corneán alul, V és VI óra között felszínes
széli ereződés látható

e F
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A gyermekre jellemző volt továbbá
a csökkent verejtéktermelés és a
mucosalis mirigyek érintettsége
miatt a kifejezetten rekedtes hang.
A gyermek szemészeti anamnézisé-
ben testvéréhez hasonlóan születé-
sétől fogva fennálló, gyakran ismét-
lődő szemfelszíni gyulladások sze-
repelnek. Távoli látóélessége mind-
két szemen korrekcióban (jobb
oldal: +1,0 D cyl ax 20°, bal oldal:
+0,75 D sph +1,0 D cyl ax 0°) 1,0
volt. A szemhéjak szélei hiper -
emiásak voltak, szempilláin felra-
kódott váladékot láttunk. Réslám -
pával az elülső szegmentumban a
nagyrészt hiányzó, hipopláziás
Meibom-mirigyeket, mindkét cor -
neán VI óránál felszínes széli erező-
dést láttunk. A szemnyomás mind-
két oldalon a fiziológiás tartomány-
ban (11/11 Hgmm) volt. Pupilla tá -
gításban mindkét szemen ép fun-
dust láttunk. Rendszeres szemhéj-

toalettet és műkönnypótlást (tar-
tósítószer-mentes műkönnyet és
lipidpótló készítményt) javasol-
tunk.

megBeszélés

Az ektodermális diszplázia szindró-
ma a fejlődő embrió ektodermájá-
nak hibás morfogenezisével járó
igen ritka kórképcsoport. Előfor -
dulási gyakorisága: 1-10:100 ezer
(5, 16, 24). Szemészeti manifesztá-
cióval az esetek 75-94%-ban talál-
kozhatunk, amelyek gyakorisága az
életkor előrehaladtával nő. Az örök-
lődés lehet autoszomális domináns,
recesszív vagy X-kromoszómához
kötött (14).
Pinheiro és Freire-Maia klasszifikáci-
ója (21) szerint EDS-ben a betege-
ket két csoportra oszthatjuk. Az
„A-típus”-ra jellemző: minimum
két „klasszikus struktúra” (haj, fog,
köröm, izzadságmirigy) érintettsé-
ge, míg a „B-típus”-ra egy „klasszi-
kus struktúra” és egy másik ekto -
dermális struktúra (emlő, pajzsmi-
rigy, csecsemőmirigy, agyalapi mi-
rigy, mellékvese, központi idegrend-
szer, külső fül, szaruhártya, kötő-
hártya, könnymirigy, könnycsator-
na) eltérése. A leggyakoribb EDS-al-
típusokat és a különböző társuló
extraokuláris szervi manifesztáció-
kat az 1. és a 2. táblázatban foglal-
tuk össze (1, 5, 7, 9, 24).
A szindróma leggyakoribb altípusa
az an/hipohidrotikus EDS (HED
vagy Christ–Siemens–Touraine-
szind róma), amelynek előfordulási
gyakorisága az újszülöttek körében
1-2:100 ezer (15). Napjainkig mint-
egy 64 gén (50%-ban EDA-gén mu-
tációja, gyakoriak még EDAR,
EDARADD, TRAF6, WNT10A,
NEMO-génmutációk) és 3 kromo-
szóma eltérése tehető felelőssé a
kórkép kialakulásáért. Leggyak rab -
ban X-kromoszómához kötötten
öröklődik (6, 26). A HED legfőbb
jellemzői: hypotrichosis, a verejték-
mirigyek részleges vagy teljes hiá-
nya miatt an/hipohidrosis és hypo -
dontia. Az an/hypohidrosis követ-
keztében gyermekkorban előfordul-
hat életet veszélyeztető hiper ter -
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4. D–E ábra: Jobb és bal
kézen ektrodaktília

4. F ábra: Bal szem: hi-
ányzó meibom-mirigyek 

e

d

4. A ábra: Jellegzetes
fa  ciális jegyek: a homlok
frontális kiboltosulása,
lapos orrnyereg, vasko-
sabb kifordult ajkak, pe -
rioralis hiperpig men tá -
ció, világos hajzat, szá-
raz bőr, gyérebb világos
szemöldök és szempillák

4. B ábra: hypodontia,
az alsó fogsorában csu-
pán 1 maradandó foga
fejlődött

4. C ábra: Fejtetőn in -
komplett alopecia
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mia, ezért rendkívül fontos a beteg-
ség mielőbbi, lehetőség szerint még
újszülöttkorban történő diagnózi-
sa. Szemészeti panaszok a betegek
kb. 75%-ában fordulnak elő, ame-

lyek főként könnyezés, fényérzé-
kenység, vörös szem, visszatérő, ne-
hezen gyógyuló szemfelszíni gyul-
ladások, amelyek akár cornea-per-
forációhoz is vezethetnek (16).

Az EDS másik gyakori megnyilvá-
nulási formája az ektrodaktília-
ektodermális diszplázia-ajak és
szájpadhasadék szindróma (EEC).
Általában autoszomális domináns
öröklődést mutat, de egy családon
belül is különbözőképpen ex -
presszá lódhat, mint ahogyan a be-
mutatott testvérpárunknál is (3-4.
eset). Jellemzői az ektrodaktília (hi-
ányzó centrális ujjak, „hasadt” kéz
vagy láb), ajak- és szájpadhasadék
mellett más ektodermális struktú-
rák (fog, köröm, haj) károsodása.
Gyakori a szemészeti érintettség:
könnyút-atrézia (59%), a Meibom-
mirigyek érintettsége miatt kb.
62%-ban alakul ki progresszív kera -
topathia (12–14).
Ritkább altípus az ankiloblepharon-
ektodermális diszplázia-hasadék
szindróma (AEC, Hay–Wells-szind-
róma), amelyre jellemző ankiloble -
pharon filiforme adnatum, ajak/
száj padhasadék és bőr/haj/fog/ kö -
röm érintettség együttes társulása.
A Rapp–Hodgkin EDS-szindrómára
jellemző a hypohidrosis, haj- és fog-
érintettség, valamint ajak/száj pad -
hasadék együttes társulása, mint
első bemutatott esetünknél.
Az embriogenezis során a szem bi-
zonyos részei az ektodermából fej-
lődnek: a szemhéjak, a könnymi-
rigy, a ductus nasolacrimalis, a con -
junctiva, a cornea epitheliuma, vala-
mint a szemlencse. Így a különböző
EDS-ek logikusan járhatnak szemé-
szeti érintettséggel, bár a különböző
megjelenésű kórképekben más típu-
sú és súlyosságú okuláris manifesz-
tációk fordulnak elő. A nemzetközi
irodalomban fellelhető, korábban
EDS-ben leírt társuló szemészeti el-
téréseket a 3. táblázatban foglaltuk
össze (1, 4, 5, 7, 13, 17, 24).
Egyik leggyakoribb szemészeti elté-
rés (61,1-94,4%) a könnyfilm rend-
ellenességeiből fakadó száraz szem
szindróma. Létrejöhet a Meibom-
mirigyek részleges vagy teljes hiá-
nya miatt, amelyhez társulhat a
glandula lacrimalis, a járulékos
könnymirigyek és a conjunctivalis
kehelysejtek csökkent termelése
vagy hiánya (3, 8, 11, 14, 19, 25).
Bár több esetriportot találhatunk
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2. táblázat: lehetséges extraokuláris manifesztá-
ciók ektodermális diszplázia szindrómában (1, 5,
7, 9, 24)

haj világos, gyér hajzat, alopécia

szempilla, 
szemöldök

hiányos, világos, hipopigmentált szempillák, madarosis,
trichiasis

bőr halvány, száraz, vékony bőr, korai ráncosodás, atópiás
dermatitis, ekcéma, palmoplantaris hiperkeratózis,
hipopigmentált inguinalis redők

Fogazat anodontia, hipodontia, odontodisztrófia (kisebb, kúpos
alakú fogak)

körmök onychodisztrófia, elszíneződött, vékony, hasadt körmök

izzadságmirigyek hipohidrosis, anhidrosis, hiperthermia, ismeretlen eredetű
láz (1 év alatt 90%-ban előfordul az an/hipohidrosisos
eds-ben)

Nyálmirigyek, 
nyálkahártya 
mirigyek

hiányoznak, csökkent működésűek, légúti érintettség:
rhinitis, dysphonia, pharingitis, otitis media, bronchitis, aszt-
ma, rekurráló pulmonalis infekciók, gasztrointesz tinális
érintettség: gastro-oesophagealis reflux, dysphagia

Fül hegyes, alacsonyan ülő fülek, vezetéses halláscsökkenés

Facialis jegyek 10%-ban microcephalia, domború, előboltosuló homlok,
maxilla-hipoplázia, homorú arcközép, lapos orrgyök, vaskos
kifordult ajkak, periorbitalis/periokuláris hiperpigmentáció,
ajak-, szájpadhasadék, rövid phyltrum

egyéb eltérések abnormális csontok, abnormális gonádok, emlők
hipopláziája, mentális retardáció, ektrodaktília (hiányzó
vagy több ujj, „hasadt” kéz vagy láb), syndactilia, hipofízis-
elégtelenség

1 táblázat: leggyakoribb ektodermális diszplázia-
szindrómák (11–16)

Ektodermális diszplázia
szindróma leggyakoribb
szubtípusai

Főbb jellemzők

an/hipohidrotikus eds
(hed, Christ–Siemens–
Touraine-szindróma)

an/hipohidrosis, hipodontia, hipotrichiasis, jellegze-
tes facialis/cranialis jegyek, szemészetileg: főként
abnormális könnytermelés és szövődményei

hidrotikus eds 
(Clouston-szindróma)

alopécia, körömdisztrófia, palmoplantar
keratosis/syringofibroadenomák, eccrinmirigyek
jól működnek, szemészetileg: katarakta

ektrodactília-
ektodermális diszplázia-
hasadék szindróma (eec)

ektrodaktília, ajak/szájpadhasadék, bőr/haj/fog/
körömérintettség, szemészetileg: abnormális
könnytermelés és szövődményei, könnyútatrézia

ankyloblepharon-
ektodermális diszplázia-
hasadék szindróma (aec,
Hay–Wells-szindróma)

bőr/haj/fog/körömérintettség, 
ajak/szájpadhasadék szemészetileg:
ankyloblepharon filiforme adnatum

Rapp–Hodgkin
eds-szindróma

hipohidrosis, hajérintettség, hypodontia 
ajak/szájpadhasadék
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egy-egy EDS-es beteg bemutatásá-
val, csupán néhány közlemény fó-
kuszál a kórképben előforduló leg-
súlyosabb következményre, a cor -
nea-érintettségre. Ez pedig akár már
kora gyermekkorban kialakulhat.
Keklikci és munkatársai 24 fős tanul-
mányában (betegek átlagéletkora
15,8 év) 11,1%-ban, míg Kaer cher és
munkatársai 19,4%-ban talált EDS-
betegeinél (betegek átlagéletkora
21,9 év) cornea-opacitást (11, 14).
A betegekre általában jellemző a
korai életkorban kezdődő foto fó -
bia. Gyakoriak a visszatérő szem-
felszíni gyulladások, mint saját be-
tegeink esetén is. A szaruhártya
érintettsége különböző súlyosságú
lehet: előfordulhat keratitis, vissza-
térő, nehezen gyógyuló fekély, cor -
nealis hegesedés, pannuskép ződés,
neovaszku larizácó, teljes szaruhár-
tya-opa ci tás vagy cornea-perforá-
ció. Az EDS-hez társuló kerato pa -
thiák etio ló giája multifak toriális
(2, 10, 12, 18, 19, 28, 29). Az 1970-
es években az EDS-sel járó szaru-
hártya-érintettséget leginkább a
gyakran társuló könnyút-elvezető
rendszer atréziá ja miatt létrejövő
szekunder elváltozásnak tartották
(12, 28). Weig mann és Walker olyan
EDS-betegek szaruhártya-elválto-

zásait mutatta be, akiknél egyide-
jűleg könnycsatorna-elzáródás is
jelen volt, és a könnyút sebészi
úton való rendezését követően a
corneastátusz javulása volt megfi-
gyelhető (28). Mon dino a Meibom-
mirigyek hiányát és a kehelysejtek
számának csökkenését hangsú-
lyozta elsődleges kóroki tényező-
ként egy 27 éves, kétoldali cornea-
hegesedéssel, opacitással, neovasz -
kularizációval járó EDS-beteg szö-
vettani vizsgálata során. Feltéte -
lezte – később másokhoz hasonló-
an – hogy a cornea megbetegedésé-
ben nagy szerepet játszik a szind-
rómához társuló könnyfilm-abnor -
malitás (2, 18, 9, 23).
1997-ben Tijmes súlyos cornea-
neovaszkularizációval járó EDS-be-
tegeknél limbális biopsziát végzett,
és az őssejtek hiányát igazolta
impressziós citológiával (25). Di
Iorio 23 EEC-szindrómás beteget
felölelő tanulmányában a pácien-
sek 61%-ánál diagnosztizált lim -
bális őssejt-defi cienciát, a betegek
91%-ánál könny út-elvezetési de-
fektust, és mindegyik betegnél ta-
lált Meibom-mirigy anomáliát (8).
EEC-szindrómában leírták a p63-
gén DNS-kötő do mén jében létrejö-
vő mutációt, amelynek feltételez-

hetően az epi dermális őssejtek dif-
ferenciálódásán kívül a limbális ős-
sejt-elégtelenség kialakulásában is
szerepe van (10). A limbális őssejt-
deficiencia következtében károso-
dik a cornea reepithelizációja,
amely szárazszem-szindróma ese-
tén a krónikus gyulladások követ-
keztében, rekur ráló hámhiánnyal,
ulcussal szövődhet, conjunctivali -
záció, cornea-elvékonyodás majd
perforáció alakulhat ki (1).
Mindezek alapján rendkívül fontos
lenne az ektodermális diszplázia
szindróma minél korábbi életkor-
ban történő diagnózisa, amely leg-
többször a jellegzetes faciális je-
gyek, bőrgyógyászati, fogászati és
okuláris eltérések együttes előfor-
dulásán alapszik. A szemorvosnak
a visszatérő szemfelszíni gyulladá-
sok esetén a szemhéjszéleket (Mei -
bom-mirigyek) gondosan meg kell
vizsgálni. Kiemelendő, hogy EDS-
ben fontos a szemfelszíni integri-
tás megőrzése, gondoskodni kell a
megfelelő szemhéjzárásról, vala-
mint csökkent könnytermelés ese-
tén biztosítani a megfelelő mű -
könny pótlást, lehetőség szerint a
legkevesebb tartósítószer-terhelés-
sel. Gon dolni kell arra, hogy ekto -
dermális diszplázia szindrómás
gyermekeknél nagy arányban szá-
míthatunk limbális őssejt-defi -
cien cia miatt nehezen gyógyuló
szaruhártya-folyamatokra, és a
komplikációk száma az életkor
előreha ladtával fokozódik. A
szind  rómához társuló extra oku -
láris manifesztációk miatt a gyer-
mekek gondozása, komplex rehabi-
litációja mindenképpen gyermek-
gyógyászokkal és fogorvosokkal
együttműködve kell történjen.

köszönetnyilvánítás
A szerzők ezúton köszönik Széles Évá-
nak a betegek fotódokumentációját.

3. táblázat: Ektodermális diszplázia szindrómá-
ban előforduló szemészeti eltérések (1, 4, 5, 7,
13, 17, 24)

abnormális könnyfilm, száraz szem (meibom-mirigy hiánya vagy csökkent ter-
melés, kehelysejtek hiánya, könnymirigy-rendellenesség)

könnyút-atrézia

szemhéj-rendellenességek: telecanthus, blepharophimosis, blepharitis,
entropium, ectropium, szemhéjzárási rendellenességek, trichiasis,
ankyloblepharon

keratophatiák: keratitis, ulcus, neovaszkularizáció, opacitás, hegesedés,
cornea-perforáció, keratoconus

lencsehomály (corticalis, nuclearis)

retina pigmentációzavar
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Kedves Kollégák, Kedves MSZT Tagok!

örömmel értesítjük, hogy 2018-ban május 31. és június 2. között, szegeden kerül megrendezésre a
magyar szemorvostársaság éves kongresszusa. 
a kongresszust a south-east european ophthalmological society-val (seeos) együtt rendezzük, továbbá
vendégül látjuk a Német szemorvos társaság tagjait, egy német-magyar szimpózium keretében. 

az elnökség által meghatározott előzetes témák: 
1.  Gyógyszerfejlesztés a szemészetben; 2.  szemészeti képalkotó eszközök korszerű használata 

előadások és poszterek bejelentésére idén is lehetőség lesz mind az mszt (magyar nyelven), mind a
seeos (angol nyelven) konferenciára. a közös rendezésre tekintettel kurzus tartása csak korlátozottan, a
fenti témákban lehetséges. 

reméljük idén is megtiszteli jelenlétével a rendezvényt! 

üdvözlettel, az mszt elnöksége
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egy fiatal nőbetegünk szemészeti kórlefolyását ismertetjük a diagnózistól az utánkövetés stádiumán át a mű-
téti indikáció felállításáig, pre- és posztoperatív képekkel illusztrálva a műtéti beavatkozás eredményeit. az iro-
dalmat áttekintve összefoglalót adunk a szem belsejében előforduló leggyakoribb éreredetű daganatok típusa-
iról, jellegzetes elváltozásairól, lokalizációjáról és kezelési lehetőségeiről, előtérbe helyezve a differenciáldiagnó-
zis fontosságát.

Difficulties of differential diagnosis in case of vasoproliferative tumors
we describe the ophthalmic history of a young female patient from the diagnosis through the stage of follow
up, and surgical indication. the results of the surgical intervention is illustrated with pre- and postoperative
images. by reviewing the literature, we summarize the types of vascular retinal tumors, their localization and
treatment options, focusing on the importance of differential diagnosis.

SüKöSD ANDrEA KrISzTINA Dr., BálINT ANDráS Dr., SzABó IloNA Dr., 
BIró zSolT Dr.

Vazoproliferatív tumorok 
differenciáldiagnosztikai nehézségei
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PTE KK, Szemészeti Klinika, Pécs (Igazgató: Prof. Dr. Biró zsolt, egyetemi tanár)

Bevezetés

Witschel és munkatársa 1976-ban,
egy kiterjedt beteglétszámú tanul-
mányban, részletes leírást közölt
az olyan szoliter choroidea haem -
angioma klinikai és hisztopa toló -
giai jellegzetességeiről, amely
szisztémás betegséghez nem társul
(1). Ezt követően, Shields és munka-
társai 1983-ban szintén a retina ka-
pilláris haemangiomájáról írtak,
amit később vazoproliferatív tu-
mornak (VPT) neveztek (2). Nyolc
évvel később ugyancsak Shields és
munkatársai (1995) egy kibővített
beteglétszámon végzett tanulmá-
nyukban primer (idiopathiás) és
szekunder formáit különítették el
a VPT-nek (3). Esetismertetésünk
révén egy egyoldali vazoproliferatív

retinatumoros nőbetegünk esetét
mutatjuk be, előtérbe helyezve a
kórkép sajátosságait és a differen -
ciál diagnózis fontosságát.

esetismertetés

Rendelőintézet sürgősséggel Klini -
kánkra küldött egy jelenleg 26 éves
nőbeteget bal oldali szempanaszok
miatt. A beteg elmondása szerint
egy hete bal szemével, alsó látóte-
rében homályosan lát. Homloktáji
fejfájásos periódusai is voltak, de
hányinger, hányás nem fordult elő.
Ezzel egy időben ismert betegsége
nincs, gyógyszert nem szed. Csa -
ládi anamnézisét tekintve, édesap-
jának agydaganata volt (Astrocy -
toma Gr. III).
Első megjelenésekor mindkét sze-

mén, –0,25 szférikus dioptriával
korrigált vízusa 1,0 volt. Hagyo -
mányos réslámpás vizsgálat során
ép elülső státuszt és normális
szemnyomásokat találtunk. Pupil -
la tágítás mellett történő szemfe -
nékvizsgálat alatt a bal szemfené-
ken éles szélű, jó színű és jó nívójú,
fiziológiásan excavált papillát, ma-
kulában Henle-rétegnek megfelelő
redőződést, kanyargós ereket, tem-
porálisan, a periférián III h-nál kö-
rülírt érmalformációt találtunk,
körülötte nagy területen csíkolt és
pontszerű vérzések voltak (1.A
ábra). Ezzel egy időben, a jobb
szemfenék vizsgálata kóros eltérést
nem mutatott.
Az elváltozást a klinikai kép (fluo -
reszcein angiográfiás felvételek,
OCT) alapján haemangio blas -
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1. ábra: Fluoreszcein angiográfiás (FLAG) vizsgálat felvételei. A retina periféri-
ájára lokalizálódó vazoproliferatív tumor (és ennek megfelelő 3D OCT-felvétel,
amely a tumor előemelkedését mutatja) (A), kezdetben hipofluoreszcencia jel-
lemzi, körülötte abnormális kapillárisok (B), majd fokozatosan feltelődik
floreszceinnel (C), végül festékszivárgás látható (D)
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tomá nak véleményeztük, és tekin-
tettel a fejfájásos panaszaira, első-
sorban neurológiai kivizsgálását
kértük, von-Hippel–Lindau-szindró-
ma irányában.
Második megjelenésekor a VHL-
szindróma diagnózisához szüksé-
ges kivizsgálások eredményei (hasi
ultrahang, agykoponya MRI-vizs-
gálat natív és intravénás kontraszt-
anyag adását követően, teljes gerinc
MRI-vizsgálat) kórjelző értékű int -
ra cranialis, gerincoszlopi, vagy hasi
eltérést nem igazoltak.
Goldmann látótérvizsgálat során ép
határokat találtunk mindkét olda-
lon. Az érintett szem ultrahangos
vizsgálata egy 1,25 mm nagyságú
magas echogenitású tömör, szabá-
lyos, elődomborodó szövetszaporu-
latot fedett fel, retinaleválás és
üvegtesti érintettség nélkül.
Fluoreszcein angiográfiás felvétele-
ken, a korai fázisokban hipofluo -
resz cenciát mutató körülírt terüle-
tet láttunk, amely a haeman gio -
blastomának felelt meg (1. B ábra),
ez fokozatosan feltelődött fluoresz -
ceinnel, körülötte hiperfluo resz -
cens erek, kapilláris abnormalitás
igazolódott (1. C ábra). Késői fázi-
sokban festékszivárgásnak megfele-

lően hiperfluoreszcencia, helyen-
ként bevérzés területének köszön-
hetően blokkolt festődés, hipofluo -
reszcencia volt jellemző (1. D áb -
ra). A foveális avaszkuláris zóna
(FAZ) kóros eltérést nem mutatott.
Bal szemen végzett horizontális
makula OCT-vizsgálat során a ma-
kulától perifériásan a neuroretinát
előemelő hiporeflektív folyadékot
találtunk, felette a retina pigment -
epithel rétege ép, a fotoreceptor sej-
tek (RPE) kapcsolódási pontjának
(IO/OS junkció) folytonossága, in-
tegritása megtartott (2. A ábra). A
belső retina rész szerkezete destru-
álódott, feltételezzük, hogy meg-
nyúlt Müller-sejtek láthatóak (2. B
ábra), és III h-nál a belső retinarész-
ben optikailag tömör, domború
szö vetszaporulat látható, amelyet
optikailag üres terület jellemez
(OES), intraléziós kalcifikáció és
kavitáció nélkül (2. C ábra). Fent
említett területet lemérve, OCT-fel-
vételen a haemangioblastoma alap-
ja 4596 mikrométer, magassága
1430 mikrométer volt. Kiegészítő
vizsgálatként fundus autofluoresz -
cenciát is elvégeztünk, amely a ma-
kulatájon kóros hiperautofluor-
eszcenciát igazolt.

Részletes szemészeti konzultációt
követően, a makulatáj fenyegető
érintettségét és a kórkép esetleges
progresszivitását is figyelembe vé -
ve, műtéti megoldásként, altatás-
ban a bal szem cyclocriopexiáját vé-
geztük el. Fiatal nőbetegünk műtét
előtti státuszában kiemelendő,
hogy bal szemén, két nap alatt a
makula alatt kifejezett ödéma je-
lent meg, amely a neuroretinát erő-
teljesebben előemelte, és aktivitást
mutató hiperreflektív pontok jelen-
tek meg a horizontális makula
OCT-felvételen (2. D ábra).
Zavartalan narkózist követően, pu-
pillatágítás mellett a III h-nál lévő
haemangioblastomát összesen há -
rom góccal megfagyasztottuk, jól
elfehéredő gócokat kaptunk, kb. 15
másodpercig tartott a fagyasztás.
Ezt követően, négy nap után, a
haemangioblastoma mérete jelen-
tősen csökkent, hiszen alapja 2713
mikrométer, magassága 771 mikro-
méter volt (3. B ábra).

megBeszélés

A primer VPT-k jellegzetesen a fun-
dus inferotemporális (42%) vagy
alsó nasalis (21%) régiójában jelen-
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2. ábra: horizontális makula oCT-vizsgálat felvételei. A retina perifériájára lo-
kalizálódó vazoproliferatív, hiperreflektív tumor (C), amely környezetében dez-
organizált belső retinarész látható (B), makulától perifériásan hiporeflektív fo-
lyadék, amely a neuroretinát előemeli (A), ennek mennyisége két nap alatt je-
lentősen növekedett (D)
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nek meg; többnyire kis és szoliter
elváltozások az equator és ora ser -
rata között (3). Ezzel szemben, a
szekunder VPT-k legtöbb esetben
multifokálisak, kétoldaliak, és a je-
lenlegi tudományos álláspont sze-
rint reaktív vaszkuláris válaszreak-
ció következtében alakulnak ki, kü-
lönböző szemészeti elváltozások
talaján (4). Ilyen szemészeti elvál-
tozás lehet: retinitis pigmentosa,
pars planitis, Coats-betegség, ko-
rábbi retinaleválás, a retina idio -
pathiás perifériás vasculitise, famili-
áris exudatív vitreoretinopathia,
toxoplasmózis, aniridia, a pigment -
epithel veleszületett hipertrófiája,
idiopathiás choroiditis, koraszülött
retinopathia, histoplasmosis (5).
Habár, hasonló megjelenésű a pri-
mer és szekunder VPT, mégis fon-
tos figyelni a tumor lokalizációját a
fundus inferotemporális területén,
vagy esetleg elhelyezkedését az
equator és ora serrata között.
Ugyancsak fontos a tumor vastag-
sága és a makula érintettsége.

Szem fenékvizsgálat során, a VPT
előemelkedő, vaszkularizált rózsa-
színes-sárgás szövetszaporulatként
jelenik meg, amely negyven-hatvan
éves kor közötti egészséges szemé-
lyeken jelentkezik. A kórképpel járó
intraretinális vérzések és exszu dá -
ciók miatt, a látóélesség hirtelen
csökkenésével járó fenyegető elvál-
tozás lehet (3, 6). Szemfenék vizs -
gálat során a VPT tumora szesszilis,
vagy előemelkedő szövetszaporulat-
ként jelenik meg. Ez a szövetszapo-
rulat lehet jól körülhatárolt, de elő-
fordul, hogy egyes esetekben mo-
sott szélű. Minimálisan tágult táp-
láló és elvezető érrel rendelkezik, de
ez közel sem annyira tágult és
tortuózus, mint a VHL-betegség-
ben megjelenő haemangioblastoma
esetén. A kórképpel járó intra -
retinális és szubretinális exszudá -
ciók, szubretinális folyadék, epire -
tinális membrán (ERM) képződés,
cisztoid makulaödéma (CMO), re-
tinavérzések és üvegtesti bevérzés
miatt, a látóélesség hirtelen csökke-

nésével járó fenyegető elváltozás
lehet. Az exszudáció-képződés
többnyire a tumor szélénél kezdő-
dik, és fokozatosan halad hátra felé,
a makula irányába, ez is fenyegeti a
látóélességet (7). Ezzel összhang-
ban, Shields és munkatársai a 2013-
as tanulmányukban, a vizsgált cso-
port 71%-ában retina exszudációt,
23%-ában makula és 48%-ában ext -
ramakuláris érintettséget írtak le.
Ugyancsak ebben a tanulmányban,
32%-ban találtak cisztoid makula-
ödémát és 20%-ban ERM-et (5).
A VPT-elváltozások primer és sze-
kunder formáit különíthetjük el
(3). Szekunder vazoproliferatív tu-
morok gyakran retinitis pigmento -
sához, vagy intermedier uveitishez
társulnak (8). Ugyanakkor szekun-
der módon társulhatnak toxoplaz -
mózishoz, vagy hosszú ideig fenn
álló retinaleváláshoz (4, 9), esetleg
egyes típusú Usher-szindrómához (8).
Gyerekkori VPT megjelenésének ta-
nulmányozása által Shields és mun-
katársai (2012) szekunder VPT
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3. ábra: Vazoproliferatív tumor méretének változása a műtéti beavatkozás kö-
vetkeztében. horizontális oCT-felvételen egy és hét óránál a vazoproliferatív
tumor műtét előtti (A) és műtét utáni (B) állapota
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megjelenését írta le a következő
kórképekben: neurofibromatosis,
Waar denburg-szindróma, Mar shall–
Stick ler-szindróma, colobo ma, tuber-
kulózis, veleszületett aniridia, reti-
na schizis, traumás chorioreti no -
pathia, Coats-betegség, koraszülött
retinopathia, retinitis pigmen tosa,
familiáris exszudatív vitreo retino -
pathia (13). A tumor a szemfenék-
vizsgálat során előemelkedő, vasz -
ku larizált rózsaszínes-sárgás szö-
vetszaporulatként jelenik meg,
amely hátterében reaktív gliovasz -
kuláris proliferáció áll (4, 10). Fluo -
reszcein angiográfiás felvételeken
Heimann és munkatársai (2000) kap-
csolatot írtak le a tápláló ér és a
tumorgazdag kapilláris hálózata kö-
zött. Ellentétben a VHL-betegség-
ben megjelenő haemangiomával, a
tápláló ér nem túlzottan tágult, és
az arteriovenózus, illetve a késői
szakaszban festékszivárgást mutat-
nak a tumor erei. A súlyosabb ese-
tekben a tumor erei teleangiec -
tetikusan kitágulhatnak (4). To váb -
bá, a vazoproliferatív tumorok szo-
katlan neovaszkuláris manifesztáci-
ókat mutathatnak, amely valószí-
nűleg a daganat méretével áll össze-
függésben (14).
Sokféle ér eredetű retinadaganat is-
mert, mindegyiknek különböző kli-
nikai megnyilvánulása, képalkotó
eltérése, genetikai háttere és ellátási
protokollja van (11). Fontos eldiffe-
renciálni a VHL-betegség kapilláris
haemangiomájától, a retina astro -
cy tomájától, a Coats-betegségtől, a
perifériás exszudatív haemorrha -

giás chorioretinopáthiától, a choroi -
dea melanomájától, és a retina/
cho roidea-metasztázistól.
A VHL-betegség, autoszomális do-
mináns öröklődést mutató multi -
szisztémás neoplázia (agy, gerinc és
belső szervi érintettség), amely hát-
terében a VHL-gén mutációja áll.
Szemfenékvizsgálat során rózsaszí-
nes-sárgás, előemelkedő szövetsza-
porulatként jelenik meg, a periféri-
ás retinarészre lokalizálódva, eset-
leg a makulához, vagy a papillához
közel. Ellentétben a vazopro -
liferatív tumorral, ez jellegzetesen
tápláló és elvezető érrel rendelkezik,
amely a tumor növekedésével tipi-
kusan kitágul és egyre tortuózu -
sabbá válik (15). Differenciál diag -
nózis szempontjából leghaszno-
sabb a fluoreszcein angiográfiás
vizsgálat. Korai felvételeken, a táp-
láló éren keresztül, a haemangioma
gyors telődése látható, amelyet a
későbbi felvételeken a fluoreszcein
gyors kiürülése jellemez, az elveze-
tő érnek köszönhetően. Pozitív csa-
ládi anamnézis, multiplex megjele-
nés ugyancsak gyakran társul eh -
hez a kórképhez (16).
A retina astrocytomája a papillához
közeli lokalizációval rendelkezik, és
jelentős exszudációképződés jel-
lemzi (4).
A Coats-betegség ismérve a masszív
lipidexszudátum-felhalmozódás és
előrehaladott exszudatív retinale-
válás. Az a típusú körülírt szövet-
szaporulat, ami a vazoproliferatív
tumorokra jellemző, a Coats-beteg-
ségben nincs jelen. Ugyanakkor a

vazoproliferatív tumor Coats-beteg-
séghez társulva is előfordulhat (17,
12). Mindemellett a Coats-betegség
fiatal fiúk egyoldali elváltozása, míg
az olyan szövetszaporulat, amely
kétoldali és elsősorban nőknél jele-
nik meg, inkább vazoproliferatív
tumor lehet (3).
A perifériás exszudatív haemorr -
hagiás chorioretinopáthia jellemző-
je a szubretinális, pigmentált tu -
mor és a terjedelmes vérzések,
mindehhez többnyire makuladege -
neráció is társul. Ellentétben a VPT-k
esetével, itt a fluoreszcein angio -
gráfiás vizsgálat során nem igazoló-
dik összefüggés a retina és a tumor
erei között (18).
Az amelanotikus melanomák és a
metasztatikus elváltozások általá-
ban chorideálisak, ugyanakkor né-
hány ritka esetben annyira nehéz
lehet ezek diagnosztizálása, hogy
ehhez biopszia szükségeltetik (4).
A VPT-k többsége kisméretű, és sta-
bil állapotú marad, különösebb ke-
zelést nem igényel. Egyedüli kezelé-
si indikáció a progresszív exszu dá -
ció, exszudatív retinaleválás és
CMO következtében kialakuló lá-
tóélesség-csökkenés.
A VPT-k jelenlegi kezelési proto-
kollja magába foglalja a megfigye-
lést, krioterápiát, lézer fotokoagu -
lációt, fotodinámiás terápiát, plakk-
 brachytherápiát, intavitreális anti-
VEGF injekció vagy a dexa me tha -
son implantátum alkalmazását.
Felsorolt beavatkozások indikáció-
ját elsősorban a daganat nagysága
határozza meg (19–23).
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az ocularis mucosus membrán pemphigoid progresszív, irreverzibilis kötőhártya-hegesedéssel járó autoim-
mun gyulladásos betegség. kezelés nélkül kétoldali vaksághoz vezethet a szaruhártya elfajulása következté-
ben. a kórkép elkülönítése a többi kötőhártya-hegesedéssel járó betegségtől különösen fontos, mivel azok ke-
zelése, követése és prognózisa különböző. diagnosztikai nehézséget okozhat az elérhető immunológiai tesztek
alacsony szenzitivitása. a hagyományos lokális és szisztémás gyulladáscsökkentő terápia nem lassítja a be-
tegség előrehaladását, ezért fontos az adekvát immunszuppresszív kezelés mielőbbi alkalmazása és rendsze-
res ellenőrzés mellett szükség szerinti módosítása. a sikeres látásrehabilitáció feltétele a pontos diagnózis, a
megfelelő kezelés és a felelősen indikált műtéti beavatkozás.

Ocular mucous membrane pemphigoid: a review
ocular mucous membrane pemphigoid is a rare, chronic, immune-based disease characterized by recurrent
conjunctival inflammation and excessive conjunctival scarring. without effective treatment it leads to severe
corneal scarring and bilateral blindness. differential diagnosis of cicatrising conjunctivitis is essential that
determine adequate treatment and following. low sensitivity of the available immunological diagnostic tests
complicates the diagnosis. treatment challenges of the ocmmp include the choice of drugs, the duration and
the stepladder algorithm. correct diagnosis, adequate and effective treatment and well-indicated ocular
surgery are crucial in the visual rehabilitation.

FoDor ESzTEr Dr., NAGy zolTáN zSolT Dr.

Az ocularis mucosus membrán
pemphigoid legújabb vonatkozásai.
Összefoglaló közlemény
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Semmelweis Egyetem, Szemészeti Klinika, Budapest 
(Igazgató: Prof. Dr. Nagy zoltán zsolt egyetemi tanár)

Bevezetés

Az ocularis mucosus membrán
pemphigoid (OcMMP) – korábbi
nevén ocularis cikatrizáló pem phi -
goid (OCP) – a hegesedéssel járó
autoimmun kötőhártya-gyulladá-
sok közé tartozik. Az OcMMP el-
különítendő egyéb, autoimmun,
hólyagképződéssel vagy kötőhár-
tya-hegesedéssel járó „pseudopem -
phi goid” kórképektől (1. táblázat)
a 2002-es nemzetközi konszenzus

szerint (5, 8). Jelentőségét az adja,
hogy a progresszív, irreverzibilis
szemfelszíni hegesedés a látást sú-
lyosan veszélyezteti, kezelés nélkül
vaksághoz vezethet.
A mucosus membrán pemphigoid
csoport – amelynek az OcMMP is
tagja – olyan szisztémás, autoim-
mun betegségcsoportot jelöl, ame-
lyek a nyálkahártyák krónikus,
progresszív hegesedése révén okoz-
nak panaszokat. A korábban hasz-

nált nevezéktanban a pemphigus
vulgarishoz képest – ami a sztero-
id-éra előtt fatális kimenetelű be-
tegség volt – használt „benignus”
jelölésük mára túlhaladott, mivel
egyes szervrendszerekben súlyos,
életet veszélyeztető állapotot ered-
ményezhetnek (pl. a kötőhártya-
érintettség vaksághoz, a gége- és a
nyelőcső stenosis életveszélyes ál-
lapothoz vezethet) (5, 8).
Immunológiai alapja a T-sejt disz -
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re gulációs zavar következtében ke-
ringő autoantitestek (IgG, IgA) és
komplement faktorok (C3) kötődé-
se a nyálkahártya bazálmemb rán -
jának (BM) hemidezmoszóma-
hámsejt membránkomplexéhez,
ami gyulladásos immunválaszt in-
dukál a nyálkahártyákban (5, 9).
(Figyelem! A pemphigus alapjaiban
más kórképet jelöl, ahol intraepi -
thelialisan jelennek meg achanto -
lyticus hólyagok és az IgG-depo zi -
tu mok a hámsejtek felszínéhez kö-
tődnek, nem subepithelialisan a
BM-hez! Hegesedés a szemfelszí-
nen azonban itt is előfordulhat!) (5,
8). A keringő autoantitestek a BM
antigénjeihez kötődve aktiválják a
C3 komplement kaszkádot és az
immunkompetens sejtek másodla-
gosan kötőhártya fibroblaszt-akti-
vációhoz, extracelluláris mátrix
(ECM) remodellinghez és követ-
kezményes hegesedéshez vezetnek.
A folyamat önmagát tartja fenn az
aktivált sejtek által termelt további
proinflammatorikus citokinek ter-
melésével.
Klinikailag akut, autoimmmun
szem  felszíni gyulladásos epizódok
váltják egymást progresszív, lassú,
szubakut subepithelialis hegesedés-
sel járó epizódokkal (ún. „white
inflammation”), ami az egyéb elté-
réseken keresztül súlyos szaruhár-
tya-hegesedéshez és végső soron
vaksághoz vezethet. Az OcMMP
ritkán társul bőrérintettséggel, a
jellegzetes, hólyagszerű bőrelválto-
zások itt általában hiányoznak.
Egyéb nyálkahártya-érintettség (száj,
orrüreg, garat, gége, légcső, nyelő-
cső, urogenitális traktus és rectum)
jellemző lehet, ezek között a száj-
nyálkahártya elváltozásai a leggya-
koribbak (27).

a kötőhártya-
szerkezetének

releváns jellemzői

A kötőhártyának két szövettani ré-
tegét különítjük el, a felszíni hám-
réteget és az alatta fekvő kötőszöve-
tes stromaréteget (substantia pro -
pria). A kötőhártya hámja többré-
tegű, el nem szarusodó, laphám. A

szemfelszín integritásának fenntar-
tásához és védelmi funkciójának el-
látásához alapvető a hám nedvesen
tartása. Az olyan elszarusodással
járó szemfelszíni betegségekben,
mint az OcMMP ez a tulajdonság
elvész, a kötőhártyahám keratini -
zálódik (ún. squamosus meta pla -
sia), a kehelysejtek száma csökken,
a hámrétegek mennyisége megnő, a
felszíni sejtek megnagyobbodnak,
ún. xeropthalmia alakul ki (20). A
bazálmembrán a kötőhártyahám
alsó és a substantia propria felső ré-
tege között helyezkedik el. Két réte-
ge a felszínesebb lamina lucida és az
alatta fekvő lamina densa. Fő össze-
tevője a 4-es típusú kollagén, a
laminin és a fibronektin. Az hám-
sejtek dezmoszómákkal kapcsolód-
nak egymáshoz, hemidezmo szó -
mák kal kapcsolódnak a lamina
lucidához, valamint intracitoplaz -
matikus citokeratin filamentumok -
kal és ún. horgonyzó rostokkal és
lemezekkel a substantia propriához
(2, 20). A BM alatt elhelyezkedő
stroma kötőszövetes elrendezésű,
ereket, nyirokereket és idegeket tar-
talmaz, sejtes elemei a fibroblasz -
tok, melanociták, számos immun -
kompetens sejt, valamint tartal-
mazza a járulékos könnymirigyeket
is. Egészséges kötőhártyában anti -
gén prezentáló dendritikus sejtek
(Langerhans-sejtek) és CD8 pozitív
szuppresszor T-sejtek vannak a
hámban, valamint CD8 szupp -
resszor T-sejtek, CD4 helper sejtek
és Lan gerhans-sejtek a substantia
propria területén. A kötőhártyához
kapcsolódó nyirokszövet (conjunc -
ti val associated lymphoid tissue –
CALT) hasonló a szervezetben más-
hol megtalálható nyálkahártya-fel-
színekhez kapcsolódó nyirokszö-
vettel (mucosa associated lymphoid
tissue – MALT), amelyek alapvető
feladata a külvilággal érintkező fel-
színek védelme (20).

etiológia és

patomechanizmus

A betegség előfordulásáról nincse-
nek pontos adatok. Incidenciája 1-2
eset/millió lakos/év Európában
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1. táblázat: A hegese-
dést okozó kötőhártya-
gyulladások (CC) fajtái. 
a progresszív kötőhártya-hege-
sedéssel járó kórképeket a dőlt
betű jelzi. az ocularis mucosus
membrán pemphigoid beteg-
ség dőlttel kiemelve látható

Sérülés okozta CC
égés

ionizáló sugárzás

maródás (savas, lúgos)

Fertőzéses eredetű CC

trachoma

membránképződéssel járó kötő-
hártya-gyulladások (adenovírusok,
strep   tococcus, corynebakt. 
dyph teriae)

krónikus mucocutan candidiasis

Autoimmun hólyagképződéssel
járó kórképek

Pemphigus (vulgaris, foliaceus,
paraneoplasiás, IgA)

pemphigoid (bullosus, gestationis,
OcMMP, linearis iga-betegség)

dermatitis herpetiformis

sle

Epidermolysis bullosa

Ectodermalis dysplasia

stevens–Johnson-szindróma

lyell-szindróma

Lichen planus

krónikus atópiás
keratoconjunctivitis

Egyéb

rosacea

sjögren-szindróma

Gyulladásos bélbetegségek 
(colitis ulcerosa, crohn-betegség)

Graft versus host betegség

Paraneoplasticus szindrómák

sarcoidosis

porfíriák

szemfelszíni daganatok (hámere-
detű daganatok és lymphoma)

Gyógyszer okozta CC

Glaukóma ellenes szerek

egyéb
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(30), 0,8-1,6 eset/millió lakos/év az
Egyesült Királyságban (22) és az
Egyesült Államokban 8000-46 000
szemészeti betegből egy esetben di-
agnosztizálják. A kötőhártya-hege-
sedéssel járó gyulladásos kórképek
közül a leggyakrabban fordul elő a
fejlett országokban (8). A nőket na-
gyobb valószínűséggel érinti. A kau-
kázusi rasszban gyakrabban fordul
elő, mint Ázsiában (8). Általában
az ötvenes, hatvanas életévekben je-
lentkezik, de egyes szerzők beszá-
molnak fiatalabb korban (4, 12 év)
előforduló esetekről is (13, 14, 23).
Kialakulásának alapmechanizmusa
a bazálmembrán egyes komponen-
seivel szemben kialakuló 2-es típu-
sú hiperszenzitivitási reakció (20).
Genetikai prediszpozíció és a kör-
nyezeti faktorok együttes szerepét
feltételezik a BM-komponensek ér-
zékenyítésében. A HLA-DR4, HLA-
DQw3 és HLA-DQß1*0301 allélek
expressziója hajlamosít a betegség
kialakulására, de a családi halmozó-
dást vizsgáló közlemények száma
csekély. Ezek az allélek a T-sejtek
felszínén expresszálódnak és azok
antigénprezentálásában játszanak
szerepet (1, 21, 29, 30).
Molekuláris biológiai módszerekkel
azonosították a hemidezmo szó mák
a6ß4 integrin fehérjetartalmát. En -
nek az integrinnek a ligand jai (a6
integrin, ß4 integrin, la minin 5 vagy
laminin 332, kollagén VII, bullosus
pemphigoid 180 kDa antigen – BP
180, bullosus pem phigoid 230 kDa
antigen – BP 230) szolgálnak cél -
antigénként az OcMMP iniciálása
és kialakulása során (2, 6). A BP 180
(bullosus pemphigoid 180 kDa anti -
gen vagy BP antigen 2) egy transz-
membrán fehérje, ami a lamina
lucidát és a lamina densát átívelően
összekapcsolja, és amely lokalizáci-
ójánál fogva beindítja a gyulladásos
folyamat kialakulását. A BP 180 leg-
fontosabb epitópja a nem kollagén
szerkezetű 16A domén (NC16A),
ami a membrán proximális régiójá-
ban helyezkedik el. A keringő auto -
antitestek (IgG and IgE) ennek fosz -
forilált formáját ismerik fel (fosz -
forilált BP180 – NC16A ecto do -
main) (12). A BP 230 (bullosus pem -

phigoid 230 kDa antigen vagy BP
antigen 1) egy intercelluláris fehérje,
amely elősegíti a hemidez moszó -
mák és a keratin filamen tu mok kö-
tődését egymáshoz. Mivel a sejten
belül helyezkedik el, ezért a folya-
mat iniciálásában nem vesz részt. A
laminin 332 (laminin 5) fontos li -
gand a transzmembrán fehérjék és a
horgonyzó fehérjék között. Ezt a
kötődést tartják a sub epitheliális
hólyagképződés eredőjének (12).
Immunpatológiai szempontból az
OcMMP progressziójának három
fázisa különíthető el. A folyamat
triggere ismeretlen. Az ún. „sérülés
fázisában” (injury phase), autoanti -
testek kötődnek közvetlenül a BM
antigénjeihez (BP 180, laminin 5,
kollagén VII, a6ß4 integrin) (12).
Ennek következtében T-sejtek akti-
válódnak, amelyek specifikus B-sejt
klónokat generálnak és azok kerin-
gő autoantitesteket termelnek (IgG
és IgA), amelyek a BM-komponen-
sekhez kötődve II-es típusú hiper -
szenzitivitási reakcióhoz vezetnek
és aktiválják a komplement rend-
szert (C3) (2).
Az akut gyulladásos és proliferációs
szakban, a komplement mediált
hám-, BM- és kötőszöveti károso-
dás kapilláris vazodilatációhoz és
következményes gyulladásos sejt
infiltrációjához vezet. Neutrofilek,
makrofágok, antigén-prezentáló
sej  tek, hízósejtek, vérlemezkék hal-
mozódnak fel a substantia propria
rétegében és immunalapú gyulla-
dáshoz vezetnek. Az aktivált neut -
rofil granulociták szerepet játsza-
nak a környező szövetek károsodá-
sában és további helyi immunvá-
laszt indukálnak, proinflam mato -
rikus citokinfelszabadítás és reaktív
oxigéngyökök segítségével. Az akut
gyulladásos citokinek, mint az
interleukin-1 és -17 (IL-1, IL-17),
tumornekrózis-faktor-alfa (TNF-a),
további profibrotikus és proin flam -
matorikus aktivitással bírnak a fib -
roblasztokra és ezáltal további gyul-
ladásos sejtinfiltrációhoz vezetnek
(2). A T1 helper-sejtek támogatják
az interferon gamma (IFg) és az IL-
2 termelést. A T2 helper-sejtek
pedig citokineket szintetizálnak

(IL-4, IL-5, IL-13. IL-13), amelyek-
nek szintén erős proinflam ma -
torikus és profibrotikus hatása van
a kötőhártya fibroblasztokra. Eny -
he esetekben a CD4:CD8 T-sejtek
aránya 0,5 alatti, súlyos esetekben
pedig 1,0 értékre nő (4). A makro -
fágok a hegesedést segítik elő a kü-
lönböző fibrogén citokineken ke-
resztül (transforming growth factor
beta – TGF-ß, platelet derived
growth factor – PDGF), ami már to-
vább vezeti a folyamatot a hegese-
dés szakaszába (2).
A hegesedési szakaszban a fibro -
blasztok aktiválódnak, proliferál -
nak és nagyobb mennyiségben
szintetizálják az extracelluláris
mátrix (ECM) alkotóelemeit (con -
nec tive tissue growth factor –
CTGF, TGF-ß és más már azonosí-
tott, de még kevéssé vizsgált
citokineket). Ennek következtében
a hámsejtek osztódni kezdenek és
fibrovaszkuláris granulációs szövet
alakul ki subcon junctivális hegese-
déssel és a sejtes elemek csökkené-
sével. Egyéb faktorok mennyiségé-
nek megnövekedését is igazolták
már különböző vizsgálatok során
(proteolitikus enzimek, mint a
matrix-metallo pro teázok – MMP-
2,9,13, és azok inhibitorai – TIMPs,
vascular endo the lial growth factor
– VEGF, fibro vas cular growth fac -
tor – FGFs, IL-1ß (2, 4, 5, 6, 8, 10,
15, 16), de pontos szerepük a kötő-
hártya ECM remo dellálásában még
nem meghatározott (12). A leg-
újabb kutatások kimutatták egy ún.
nerve growth factor (NGF) és
trkANGR up-regulációját is. Felté -
telezik, hogy ennek szerepe van a
fibroblasztok prolife rációjának
meg növekedésében, ami a későbbi-
ekben terápiás célpont lehet (16).
OcMMP-ben szenvedő betegek
fibroblasztjainak fenotí pu sos vizs-
gálatával kimutatták, hogy ezek a
sejtek megnövekedett moti litással,
kontraktilis funkcióval és ECM
szintetizáló képességgel bírnak, a
miofibroblasztokhoz válnak hason-
lóvá. Más szerzők azonban azt ta-
lálták, hogy a kötőhártya fib ro -
blasztok aktiválódása független
bármilyen citokinhatástól (24).
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Klinikopatológiai megközelítés sze-
rint, a kötőhártya hegesedése a
fornix és a szemhéj belső lemeze, a
tarsoconjunctivális régió megrövi-
düléséhez vezet, ami heges entro -
piumot okoz. Az intermarginális
szél krónikus gyulladása districhia -
sishoz vezet, ami súlyosbítja a
szem felszín gyulladását és per -
zisztáló szaruhártya-hámhiány ki-
alakulását segíti elő. A szemmozgá-
sok minden irányban csökkennek a
kötőhártyazsák hegesedése és zsu-
gorodása miatt, symblepharon és
ankyloblepharon formáció alakul
ki. A kötőhártya keratinizációja sú-
lyos szárazszem-szindrómához ve -
zet. A kialakuló limbus-elégtelen-
ség okán a szaruhártya tovább ká-
rosodik, érújdonképződés, perzisz -
táló szaruhártyafekély, valamint -he -
 gesedés kialakulása vezet a vissza-
fordíthatatlan látásromláshoz.

klinikai tünetek

A kezdeti tünetek a szárazszem-be-
tegség tüneteivel megegyeznek, vö -
rös szem, könnyezés, idegentest-
érzés, időnként homályos látás za-
varja a beteget. Később a tarsalis kö-
tőhártyán finom, horizontális, vo-
nalas subepithelialis hegek jelennek
meg, amelyek predilekciós helye a
felső tarsalis kötőhártya. Ekkor a
jellegzetes vertikális, húrszerű heg-
képződés a fornixban még hiányoz-
hat, de már gondolni kell a kórkép-
re, mert ez jellegzetes tünete. A be-
tegség előrehaladtával az intermar -
ginális szél hegesedése miatt Mei -
bom-mirigy-diszfunkció és distri -
chia sis alakul ki. Az alsó áthajlás
megrövidül, kialakulnak a már
könnyen felismerhető, markáns di-
agnosztikus jelek, mint az áthajlást
áthidaló, húrszerű subepithelialis
hegek, a plica és a caruncula elsi-
mul, később symblepharon és anky -
lobplepharon alakul ki (1. ábra).
Először csak a pillasor entropiuma
alakul ki, tovább rontva a szemfel-
szín állapotát, ezt a szemhéj heges
entro piu ma követi a szemhéj belső
lemezének megrövidülése miatt. A
száraz szem panaszokat és a
könnycsorgást tovább súlyosbítja a

kötőhártyahám elszarusodása mel-
lett a könnyutak nyálkahártyájá-
nak hegesedése is. A szemfelszín
kerati nizációja, a limbus-elégtelen-
ség, a következményes perzisztáló
szaruhártyafekélyek vezetnek végül
a súlyos látásromláshoz. A betegség
legsúlyosabb stádiumában lagoph -
thal mos és szaruhártya pannus lát-
ható. Kötőhártyahólyagokat szinte
soha nem látunk. A szemészeti tü-
neteken túl előfordulhatnak a szer-
vezetben máshol is a nyálkahártyát
érintő elváltozások, de a pem phi -
gus vulgarisra jellemző bőrtünetek
szinte soha nem társulnak (2, 8).
A kórkép különböző stádiumainak
meghatározására számos beosztás
született (3, 9, 28). A korai, enyhe
esetben krónikus kötőhártya-gyul-
ladás mellett, finom, vonalas sub -
epi thelialis hegeket láthatunk a tar -
salis kötőhártyán. Később, a köze-
pesen súlyos állapotban a kötőhár-
tyazsák is megrövidül, amelynek
progresszióját réslámpás vizsgálat-

tal pontosan követni tudjuk. A be-
tegség előrehaladtával kialakul a
symblepharon formáció, disztri -
chia sis és a szemhéjak hibás állása.
A legsúlyosabb stádiumban a szem-
felszín, a szaruhártya keratini zá -
ciója figyelhető meg, ankyloble -
pharon alakul ki, a szemmozgások
korlátozottak, xerophthalmia, visz-
szatérő vagy perzisztáló szaruhár-
tyafekély és fenyegető perforáció
alakulhat ki. Végstádiumban a sza-
ruhártya teljes elhegesedése és a
látás súlyos károsodása jellemző
(9). Az enyhe esetek stádiumbeosz-
tása tovább finomítható a gyulladás
mértékének elkülönítésével. Esze -
rint egy négyfokozatú skálán elkü-
löníthető a tünetmentes, az enyhe,
a közepes és a súlyos szemfelszíni
gyulladás (2). Más szerzők differen-
ciálják a tarsalis subepithelialis fib -
rosis mértékét, a kötőhártya-áthaj-
lás megrövidülésének mértékét,
vagy a symblepharon formáció sú-
lyosságát is, azonban ezek részletes
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1. ábra: Szisztémás citosztatikummal (azathioprin)
kezelt beteg alsó áthajlása a kezelés kezdetekor és
aktuálisan. A: jobb szem (2009. február); B: bal
szem (2009. február); C: jobb szem (2018. febru-
ár); D: bal szem (2018. február). A kezelés kezde-
tekor alkalmazott azathioprin dózisa 1 mg/tskg
volt, amit egy alkalommal (2013-ban), a gyulladás
tartós fellángolása, a limbus kiszélesedése és a
hegesedés fokozódása miatt 1,5 mg /tskg-ra mó-
dosítottunk
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tárgyalása meghaladja jelen közle-
mény célját, inkább a terápia moni-
torozására vagy célzott klinikai
vizs gálatok során használandók (2).
Az OcMMP mindkét szemet érinti,
de a tünetek súlyossága általában
aszimmetrikus. Egyoldali elváltozás
felveti egyéb, squamosus metapla -
siával járó kórfolyamat lehetőségét
(pl. kötőhártya hámeredetű daga-
natai). A kötőhártya hegesedése
mögött több különböző etiológiájú
kórkép egy időben is jelen lehet.
Egyes szerzők beszámolnak OcMMP
mellett megjelenő malignus hám-
eredetű kötőhártya-elváltozások-
ról, ezért a beteg követése során
gondolni kell arra, hogy terápia -
rezisztenssé váló esetben a kiváltó
okok változtak meg (7).

diagnózis

A diagnózis jellemzően hónapokig
elhúzódik, esetleg felismerésre sem
kerül a kórkép a súlyosabb stádium
(Foster III.) beálltáig, amikor már a
kötőhártyazsák és a szemhéj elvál-
tozásai is nyilvánvalóvá válnak (9,
20). A korai jeleket ezért csak ritkán
figyelhetjük meg és csak célzott
réslámpás vizsgálat során merül fel
a betegség gyanúja a szárazszem-
tünetek mögött. A réslámpás vizs-
gálat során értékelendő képleteket a
2. táblázat foglalja össze. Diag nosz -
tikai nehézséget okoz, hogy a rés-
lámpás vizsgálattal az OcMMP
nem különíthető el klinikailag a
többi, kötőhártya-hegesedéssel járó
kórképtől (8). Az alapos anamné-
zis-felvételnek ezért nagy jelentősé-
ge van.
A klinikai réslámpás vizsgálatot to-
vábbi diagnosztikus vizsgálatokkal
egészíthetjük ki.
A BM-ben lineárisan lerakódott de -
pozitumokat (IgG, IgA, C3) im -
mun hisztokémiai vizsgálattal mu-
tathatjuk ki kötőhártyamintából.
Az immunhisztokémiai vizsgálat
(direkt immunfluoreszcens techni-
ka – DIF) szenzitivitása alacsony,
azaz a mintáknak csupán 60-86%-a
ad pozitív eredményt a betegség
megléte esetén is, így ajánlatos a kö-
tőhártya-mintavételt és annak

vizs gálatát a beteg követése során
ismételni. Súlyos esetben a BM fel-
töredezése is okozhat álnegatív
eredményt, ami tévesen a kórkép
kizárásához, így a kezelés felfüg-
gesztéséhez vezetne. Ezért a negatív
immunhisztokémiai vizsgálat nem
zárja ki az OcMMP meglétét (2, 3).
Indirekt immunfloureszcens tech-
nikával (IIF) kimutathatók vérmin-
tából a keringő autoantitestek is. A
keringő ellenanyag-vizsgálat nem
feltétele a diagnózis felállításának,
de a negatív biopsziás minták mel-
lett pozitív vérminta már elegendő
a diagnózis felállításához (5). Az
esetek közel 50%-ában azonban a
vérvizsgálat is negatív eredménnyel
zárulhat, ami tovább nehezíti a di-
agnózist (12). Amennyiben mind-
két minta vizsgálata negatív ered-
ménnyel zárul, további mintavétel

végezhető orr-, illetve szájnyálka-
hártyából, amelynek vizsgálatával
igazolható a diagnózis (2). Az MMP-
betegségcsoport leggyakoribb loka-
lizációja a szájnyálkahártya, máso-
dik helyen a kötőhártya-érintettség
áll, a diagnosztikai eljárás során
ezért a szájnyálkahártya-biopszia
fontos segítség lehet (27). Amennyi -
ben a betegnek már igazolt MMP-
betegsége van egyéb nyálkahártya-
biopszia vizsgálatával, vagy több
szervrendszere is érintett klinikai-
lag, a további kötőhártya-mintavé-
tel szükségtelen (20).
A kötőhártya-mintavétel biztonsá-
gos és egyszerűen kivitelezhető
módszer. A beavatkozás során a
fornixból célszerű mintát venni és a
tarsalis kötőhártya-területet elke-
rülni. A mintavételt steril műtéti
körülmények között végezzük. A
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2. táblázat: réslámpás vizsgálat során megfigye-
lendő képletek az ocmmP diagnózisában és köve-
tésében
tekintettel arra, hogy a cikatrizáló conjunctivitisek réslámpás tünetei kö-
zött nagy az átfedés, érdemes az eltéréseket nagy pontossággal lejegyez-
ni minden vizsgálat alkalmával és a diagnózist vagy a kezelést ennek meg-
felelően szükség szerint módosítani

könnyfilm

szárazszem-tünetek: schirmer, but, fluoreszcein és lissamin festődés

könnymeniscus mérés

szemhéjak és szempillák

meibom-mirigy-diszfunkció jelei: szemhéjszél, intermarginális zóna, meibom-
mirigy orifitiumok, meibum jelenléte és minősége kompresszió után

könnyelvezetés: könnypontok vizsgálata, könnyutak átjárhatósága

szemhéjak hibás állása, trichiasis, districhiasis

lagophthalmos jelenléte

kötőhártya

subconjunctivalis gyulladás jelei

Fornix mélység (horizontális és vertikális)

symblepharon, ankyloblepharon jelenléte

szaruhártya és limbus

limbitis jelei

limbuselégtelenség jelei, szaruhártya neovaszkularizáció mértéke 
kvadránsonként

perifériás ulceratív keratitis jelenléte

szaruhártya-érzékenység vizsgálata

szaruhártya-hámhiány, átlátszóság

sclera

scleritis jelei
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mintát az illetékes Immunológiai
Laboratóriumba kell küldeni megfe-
lelő transzportközegben (PBS –
phosphat buffered saline, azaz fosz-
fát pufferes sóoldat), mert a minta
kizárólag ebben transzportközeg-
ben őrzi meg a vizsgálathoz szüksé-
ges tulajdonságait. Az oldat az ille-
tékes laboratóriumból/gyógyszer-
tárból igényelhető. A minta hűtő-
ben eltartható a felhasználásig, de
maximum 48 óráig. Kétes esetek-
ben hagyományos szövettani min-
tát is kell venni egy ülésben egyéb
eredetű (pl. tumorok, atópiás kera -
to conjunctivitis, sarcoidosis) folya-
mat elkülönítésére. A hagyományos
szövettani vizsgálati módszerek és
festési eljárások (HE-festés, PAS-
festés, Giemsa-festés) nem alkalma-
sak az OcMMP azonosítására, csu-
pán a krónikus, immuneredetű kö-
tőhártya-gyulladás és következmé-
nyeinek (kehelysejt-veszteség, ne -
ut rofil- és limfocita-infitráció, Lan -
gerhans-sejtek) kimutatására. Ilyen
minták vétele kizárólag OcMMP
igazolásához szükségtelen és feles-
leges megterhelése a szemfelszín-
nek, mivel minden beavatkozás to-
vábbi gyulladást és következmé-
nyes hegesedést indukál.
Chan és munkatársai 2002-ben felál-
lították a kötőhártyaminta- és a
vérminta analízisén alapuló diag-
nosztikai kritériumokat OcMMP-
ben (2). Mivel a fentiek alapján elő-
fordul, hogy mindkét minta analízi-
se negatív eredménnyel zárul, ezért
Radford és munkatársai tovább mó-
dosították a diagnosztikus kritériu-
mokat (22). Végül a legfrissebb
ajánlást Dart tette közzé 2017-es
összefoglalójában (8). Ezek összeg-

zésével a 3. táblázat tekinti át az
OcMMP diagnosztikus kritériuma-
it.
A diagnosztikai eszköztár folyama-
tos bővítése a kutatások célpontja,
de eddig még nem sikerült egyetlen
vizsgálattal kizárólagosan igazolni
a betegség meglétét vagy hiányát.
Részeredményeket, mint pl. a kon -
fo kális mikroszkóppal igazolt BM-
feltöredezés és az ECM rostszerke-
zetének megváltozása, hazai szer-
zők is közöltek (10). Mások megfi-
gyelték kötőhártya impressziós ci-
tológiai minták sorozatának flow
citometriai analízise során, hogy a
neutrofil granulociták száma
OcMMP-ben növekszik a gyulla-
dásmentes stádiumban is, ami a he-
gesedés prognózisában használható
lehet (31).

konzervatív kezelés

Az 1900-as évek eleje óta ismert,
hogy kezelés nélkül a betegség két-
oldali vaksághoz vezethet (8, 20). A
terápiás célkitűzés ennek megfelelő-
en a progresszió lassítása, ezáltal a
visszafordíthatatlan látásromláshoz
vezető szaruhártya-elfajulás kiala-
kulásának megelőzése. Alappillére a
gyulladásos epizódok gyakoriságá-
nak és súlyosságának mérséklése. A
lokális gyulladáscsökkentő (non-
szteroid és szteroid) kezelés, vala-
mint a lokálisan alkalmazott im -
munszupp resszív kezelés (cyclospo -
rin-A csepp) nem kellő hatékonysá-
gú a progresszió lassításában (9).
Mind két gyógyszercsoport hosszú
távú alkalmazás mellett katarak -
togén és szemnyomást eme lő hatá-
sú (8). A szteroid cseppkezelés indi-

kációs területe mára beszűkült
azokra az esetekre, amikor a sziszté-
más kezelés kontraindikált.
Ilyenkor lokálisan alkalmazott szte -
roidkezelés és szisztémás mátrix-
metalloproteáz-inhibitor (tetra cyc -
lin) együttes alkalmazása szóba jön,
de a kezelés mellékhatásait itt is
mérlegelni kell (2). További indikáci-
ós területe lehet a frissen felfedezett
OcMMP bevezető kezelése és a
perioperatív szakaszok kiegészítő
kezelése (ld. alább). Lokális immun -
szuppresszív csepp alkalmazása
mo noterápiában akkor javasolt,
amikor a tartósan stabil állapotban
levő, enyhe szemtünetekkel bíró,
minimális relap szus hajlamú beteg
kooperációja jó és a szoros kontroll-
ra lehetőség van (20).
A szisztémás gyulladáscsökkentő
kezelést (szteroid) először egy bőr-
gyógyász alkalmazta ebben a kór-
képben, a 70-es években, ekkor a
szteroid egy időre elsőként válasz-
tandó szerré vált. Az ismert mellék-
hatások miatt azonban ez nem al-
kalmazható hosszú távon, valamint
egyes vizsgálatok kimutatták, hogy
az betegek 25%-a nagy dózisú
szisz témás szteroidkezelés mellett
is elveszítette a látását (17). A loká-
lis és szisztémás szteroidkezelés
mai indikációs területe – a fent em-
lítetten túl – a frissen felfedezett
gyulladásos epizód bevezető kezelé-
se, amelyet 4-8 héten belül fel kell
váltania a megfelelő immun szupp -
resszív terápiának. A szteroid ke -
zelés általános elvei itt is érvénye-
sek, a szükséges kezdő dózis 1 mg/
tskg és ez fokozatosan csökkenő
adagban alkalmazandó a beteg szo-
ros monitorozása mellett. Szisz -
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3. táblázat: Az ocmmP diagnosztikus kritériumai az elvégzett immunológiai
vizsgálatok alapján (rl: réslámpás vizsgálat során észlelt pozitív klinikai tüne-
tek, DIF: direkt immunfluoreszcens vizsgálat kötőhártya-mintából, IIF: indi-
rekt immunfluoreszcens vizsgálat vérmintából)

RL DIF (IgG, IgA, C3 a
BM zónában) IIF Tünetek vagy DIF más 

lokalizációban
Minden egyéb ok 

kizárható

ocmmp

+ – – +

+ + – –

+ – + –

+ – – – +
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témás szteroid lökésterápiát ebben
a kórképben nem alkalmazunk a fo-
lyamat akut fellángolása esetén sem
(20). Nem szabad megfeledkeznünk
a kezelést megelőző általános vizs-
gálatok elvégzéséről (vérnyomás,
vérkép, vércukor, máj- és vesefunk-
ció-vizsgálat) és az esetleges alapbe-
tegségek tisztázásáról, valamint a
kiegészítő kezelésről sem (gasztro -
intesztinális ulcus prevenció és K-
pótlás). Amennyiben a szisztémás
szteroidterápiát ennél hosszabb
távon vagyunk kénytelenek alkal-
mazni, úgy azt a lehető legkisebb
dózisban tegyük.
A progressziót csökkentő, jelenleg
ismert egyetlen, hosszabb távon al-
kalmazható kezelési lehetőség a
szisztémás immunszuppresszív ke-
zelés. Tekintettel a betegség előfor-
dulási gyakoriságára, egyelőre nin-
csenek irányelvek arra vonatkozó-
an, hogy ezt a kezelést meddig kell
alkalmazni és időszakosan abba
lehet-e hagyni. Egyes szerzők sze-
rint a betegek egy részénél (kb.
20%) a kezelés egy év után felfüg-
geszthető és rendszeres ellenőrzés
mellett ezek a betegek terápiamen-
tesen tarthatók (15, 20). Többféle
hatásmechanizmus szerint működő
immunszuppresszív szer alkalmaz-
ható monoterápiában és kombiná-
cióban is a progressziót és a beteg
általános állapotát követve, ezeket
az alábbiakban ismertetjük. Nem
szabad elfelejtenünk, hogy az
OcMMP általában az 50-es, 60-as
életévtizedekben jelentkezik, ami-
kor már egyéb társbetegségek is
fennállhatnak, ezért is és a kezelés
mellékhatásai miatt állandó moni-
torozás szükséges a társzakmák ré-
széről is (bőrgyógyász, hematoló-
gus, belgyógyász, urológus stb.).

dapson
A dapson (diamino-difenil-szul fon)
elsősorban antibiotikumként is-
mert szulfonamid-származék, amit
a lepra kezelésére alkalmaznak évti-
zedek óta. Nem immun szupp -
resszív szer. Az OcMMP terápiájá-
ban az egyik elsőként választandó
szer volt a korábbi évtizedekben.
Hatásmechanizmusának alapja a

gyulladáscsökkentésben a polimor -
fonukleáris leukociták lizoszomális
aktivitásának csökkentése. Nap ja -
inkra indikációs területe az enyhe
OcMMP-esetekre és leromlott álta-
lános állapotú, idős betegekre korlá-
tozódik. Hatékonysága ezen bete-
geknél 77%-ra tehető (8). Kezdeti
dózisa 50-100 mg/nap egyetlen
adagban, ami maximum 200 mg
napi dózisra növelhető. Súlyos, gya-
kori mellékhatása a dózisfüggő he -
molitikus anémia (a betegek 95%-
ában előfordulhat), emiatt 2-4 he-
tente a vérképzés ellenőrzése szük-
séges (teljes vérkép, Hb, Htk), to-
vábbá glükóz-6-foszfát-dehidroge -
náz deficienciában alkalmazása
kontraindikált (2, 8, 20).

szulfaszalazin
Szulfonamid antibiotikum és sza -
lazopirin gyulladáscsökkentő kom -
binációja, főként gyulladáscsök-
kentő hatása miatt használt vegyü-
let a rheumatoid arthritises és coli -
tis ulcerosában szenvedő betegpo-
pulációban. Nem immunszupp -
resszív szer. Gyulladáscsökkentő
ha  tását enyhe OcMMP-ben hasz-
nálják, különösen a dapson he-
lyett, ha utóbbi súlyos mellékhatá-
sokat okoz. Ekkor 65-70%-ban ha-
tékony (8). Hatásmechanizmusa
nem tisztázott, de a limfociták és
a peroxi dáz rendszer gátlásán ke-
resztül fejti ki hatását. Kezdő dózi-
sa per os 1-4 mg/nap, négy egyenlő
részre osztva. Szulfonamid- és
szalicilát-érzékenységben kontra-
indikált. Mellék hatásai között sze-
repel a hemo litikus anémia, agra -
nulo citó zis, ne utropénia, leukopé -
nia, pan cy to penia és thrombocyto -
penia, de ezek előfordulása ritka.
Alkalma zása mellett a beteg moni-
torozása indokolt 2-4 hetente (tel-
jes vérkép, retikulocytaszám, Hb,
Htk) (2, 20).

metothrexát (mtx)
Folsavantagonista és dihidrofolát-
reduktáz-inhibitor, az S-fázisban
gátolja a sejtosztódást. Elsősorban
daganatellenes szer, de gyulladás-
csökkentő hatását is használják a
leukocitafunkció gátlásán keresz-

tül. Közepesen súlyos OcMMP-ben
használják, főleg azathioprin-into-
lerancia esetén. Hatékonyságáról
kevés közlemény áll rendelkezésre,
eszerint 83%-os (8). Általános dó-
zisa 7,5-12,5 mg hetente egyszer
alkalmazva szájon át, szubkután
vagy intramuszkulárisan. Maxi má -
lis dózisa 25 mg/hét. Mellékhatása
a csontvelő-szuppresszió, nagy dó-
zisok mellett a vesefunkciók rom-
lása, mivel a vesén keresztül ürül,
de a gyomor–bél-rendszer és a bőr
gyorsan osztódó sejtjeit is károsít-
hatja. Alkalmazása mellett 4-6 he-
tente ajánlott ellenőrizni a vérkép-
ző funkciókat, a máj- és vesefunk-
ciót. Adjuváns terápiaként 1
mg/nap fol sav szedése javasolt.
Teratogén, terhességben ellenjavallt
(20, 25).

azathioprin (imuran)
Purinantagonista citosztatikum, a
DNS-replikációt és az RNS-átírást
gátolja. A T- és B-sejtek, valamint a
makrofágok szaporodását gátló ha-
tását használjuk gyulladáscsök-
kentő terápiában. Súlyos OcMMP-
ben alkalmazzuk monoterápiában
vagy kombinálva más immun -
szupp re szív szerekkel. Hatékony -
sága 71% körüli (8). Szokásos adag-
ja 0,5-1,0-2,0 mg/tskg/nap szájon
át alkalmazva. Maximális dózisa
2-3 mg/tskg/nap, ebben az adagban
csak átmenetileg alkalmazandó
(12-18 hó nap) (8). Dózisfüggő mel-
lékhatásai között legsúlyosabb a
csontvelő-depresszió, de felléphet
máj- és vesefunkció-romlás is, to-
vábbá a malig nus betegségek elő-
fordulásának valószínűségét növeli.
Szedése mellett 4-6 hetente ellen-
őrizendő a vérképzés, a máj- és ve-
sefunkció. A kezelés kezdetén
cholestasis léphet fel, ezért a szé-
rum bilirubin és alkalikus foszfatáz
szintet ellenőrizni kell 2-3 havonta.
A mellékhatások súlyosbodásakor a
dózisredukció és az intravénás al-
kalmazásra való átállás segíthet. A
dózis redukciójakor, illetve a
gyógyszer elhagyásakor a fokoza-
tosság elvét kell betartani, mert az
alapbetegség fellángolása várható
(20, 25).
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mycophenolat-mofetil
A micophenolat-mofetil (MPM) a
purinszintézist gátolja (hasonló ha-
tású a leflunomid a pirimidin-szin-
tézis gátlásán keresztül), inkább a
transzplantációs terápiában hasz-
nálatos szer a szervkilökődés gátlá-
sára (19, 25). Közepesen súlyos
OcMMP-ben egyes szerzők első-
ként választandó szernek tekintik,
mivel a legjobban tolerálható és leg-
kevesebb mellékhatással bíró im -
mun szuppresszív szer és a betegek
82-90%-ában hatékony (8, 19). Al -
kalmazásáról kevés adat áll rendel-
kezésre.

cyclophosphamid
A B-sejtek ellenanyag-termelésé-
nek gátlásán keresztül ható gyulla-
dáscsökkentő immunszuppresszív
gyógyszer. Csak súlyos esetekben
vagy gyors progresszió esetén al-
kalmazandó, sokszor szisztémás
szteroid vagy más immunszupp -
resszív kezeléssel kombinálva, ilyen -
 kor általában 2-4 hónap múl va vár-
ható terápiás válaszreakció (8). Ha -
té kony sága 90-100%. Átlagos dó -
zisa 1-2 mg/tskg/nap szájon át al-
kalmazva. Maximális dózisa 3 mg/
tskg/nap. Mellék hatá sa a mie  lo -
 szuppresszió, különösen idős bete-
gekben és a haemorr ha giás cys titis,
az acrolein meta bo litja miatt,
ezért a gyógyszert reggel, bőséges
folyadékfogyasztás mellett kell be-
venni (a nap további részében is
minimum 2 l folyadék fogyasztása
javasolt). Nagy dózisban alkalmaz-
va alopecia, myocardium nekrózis,
tüdőfibrosis és malignus folyamat
alakulhat ki. Teratogén és meddő-
séget okoz. Alkalmazása mellett 4-6
hetente ellenőrizendő a vérképzés,
különös tekintettel a fehérvér sejt -
számra. Amennyiben az utóbbi
2500-3000 µl alá esik, a kezelés
azonnali felfüggesztése javasolt
(20, 25). Alkalmazható havi egy
intravénás dózisban is. Így kevésbé
hatékony lehet, de a súlyos mellék-
hatásai csökkenthetők, így a csont -
 velő-toxicitás miatt felfüggesztett
per os adagolás alternatívája lehet
(18).

biológiai terápia
Olyan kezelési módszer, amelynek
során biotechnológiai módszerek-
kel gyártott fehérjetermészetű
anya gokat juttatnak a szervezetbe,
amelyek aztán az immunrendszer
működésébe kapcsolódva, célzott
támadásponton keresztül hatnak.
Monoklonális és poliklonális anti-
testeket is alkalmaznak terápiás
céllal OcMMP-ben. Ilyen monoklo -
nális antitesteket tartalmazó ké-
szítmények a rituximab (anti-
CD20), az infliximab (anti-TNFa),
valamint az etanercept (TNFa-in-
hibitor). A TNFa-inhibitorokat (in -
fliximab, etanercept) eredetileg
rheu matoid arthritisben alkalmaz-
ták, de más autoimmun kórképek-
ben is hatékonyan alkalmazhatók
gyulladáscsökkentésre (26). A ritu -
ximab egy monoklonális antitest,
ami a CD20 pozitív B-limfo ci ták -
hoz kapcsolódva gátolja azok mű-
ködését az immunválasz során.
Eredeti alkalmazási területe a non-
Hodgkin-lymphoma kezelése volt,
de az utóbbi időben egyre több hó-
lyagképződéssel járó autoimmun
betegségben alkalmazzák. Egyéb
kezelésre nem reagáló, súlyos
OcMMP-ben javallott önmagában
vagy IVIg-terápiával kombinálva,
ekkor hatékonysága 80-100% (8).
Mellékhatásai ritkábbak, jól tolerál-
ható szernek tartják. Javasolt ada-
golása 1 g, infúzióban adva egy
ülés ben, majd 14 nap múlva ismé-
telve. A ciklus 4 havonta ismételhe-
tő (8). Ezekkel a készítményekkel
kapcsolatban OcMMP-ben viszony -
lag kevés adat áll rendelkezésre, to-
vábbi vizsgálatok szükségesek az al-
kalmazása terén.
Az IVIg egészséges donorok által
termelt, vérplazmából kinyert po -
lik lonális antitesteket tartalmaz.
Immunmoduláns hatása autoim-
mun betegségekben, szervtransz -
plantációban és súlyos, immun -
szupp rimált betegek infektológiai
kezelésében használható. Alkal ma -
zási javallata olyan esetekre is vo-
natkozik, amikor az immun szupp -
resszív kezelés az alapbetegség
nemkívánatos fellángolását vagy sú-
lyos, járulékos infekciót eredmé-

nyezne. Az intravénás immunglo-
bulin (IVIg) terápia OcMMP-ben
egyéb konzervatív terápiára rezisz-
tens, gyorsan progrediáló esetekben
kiegészítő kezelésként használható.
Nem elsőként választandó szer.
Pontos hatásmechanizmusa isme-
retlen, több teória látott napvilágot
arról, hogy mely receptorokon és
rendszereken (RES, komple ment -
rendszer) keresztül fejti ki immun-
moduláló hatását. Általános dózisa
2 g/tskg havonta egy adagban alkal-
mazva. Biztonságos kezelési mód-
nak tartható, de mellékhatásai kö-
zött szerepel az akut veseelégtelen-
ség, ami az infúziót követően alakul
ki és gyermekekben gyakoribb (25).

az immunszupp -
resszív kezelés

általános elvei

ocmmp-Ben

Az alkalmazott szisztémás kezelés
függ a beteg általános állapotától és
a betegség súlyosságától. A kezelés
során a kívánt hatás eléréséhez, il-
letve a súlyos mellékhatásokat elke-
rülendő, az alkalmazott terápia
szükség esetén módosítandó.
Enyhe és középsúlyos esetekben el-
sőként választandó szer a dapson és
a szulfaszalazin, természetesen a
kizáró kritériumok figyelembe vé-
telével. Különösen alkalmasak az
egyébként idős és elesett állapotú
betegek kezelésére, illetve olyan
társbetegségek esetén, amikor az
immunszuppresszió kontraindi-
kált. Ezek a szerek monoterápiában
nem olyan hatékonyak, mint a
citosztatikumok. Súlyos, symble -
pha ronnal is járó esetekben már
nem állítják meg a progressziót, de
a betegség dinamizmusának köve-
tésével és a beteg korát és általános
állapotát figyelembe véve alkalmaz-
hatóak.
Másodvonalbeli szerként, illetve a
fentiek hatástalansága esetén a
MTX és az azathioprin választandó
monoterápiában. Az MTX előnye,
hogy alacsonyabb a toxicitása, mint
a többi citosztatikumnak. Az aza -
thioprin terápia monoterápiá ban
ugyan kevésbé hatékony, mint a
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cyclophosphamid, de enyhe és köze-
pesen súlyos esetekben a legjobb vá-
lasztásnak bizonyult a progresszió
megakadályozásában. Dap sonnal
kom binálva súlyosabb esetekben is
hatékonyan akadályozza a progresz-
sziót (20). Súlyos, azathi o prin-re -
zisztens esetekben, amikor egyéb
szervrendszer is érintett (szájnyál-
kahártya, nyelőcső stb.) a cyclo -
phosphamid a választandó terápia.
Amennyiben ez is hatástalannak bi-
zonyul, a kombinált terápia lehet
hatásos, valamint a kiegészítő bioló-
giai és intravénás immunglobulin
kezelés vezethet eredményre.
A kezelés megtervezésében és a
szükséges terápiamódosítás beveze-
tésében nagy segítségünkre lehet az
ún. „steppladder” vagy lépcsőzetes
algoritmus, amelyre több szerző is
tesz ajánlást az elérhető közlemé-
nyek összegzésével (2, 8). Ennek lé-
nyege, hogy különböző súlyosságú
esetekben a terápiás válasz monito-
rozása mellett szükség esetén kom-
binációban alkalmazhatóak külön-
böző hatásmechanizmusú készít-
mények. Ilyenkor a hatásmechaniz-
muson túl a mellékhatásprofilt is fi-
gyelembe kell venni, mert a súlyos
mellékhatások a kétféle szer közös
alkalmazásakor összeadódnak (pl.
ha mindkét alkalmazott kezelés
mielopszuppressziót okoz). Általá-

nosságban véve elmondható, hogy
minden immunszuppresszív keze-
lés mellett alkalmazható rövidtá-
von kiegészítésre szisztémás pred -
nisolon (általánosan 12 hétig), de
hatása csak 2-4 hónap után érzékel-
hető. Ha a kombinált kezelés hatá-
sára a gyulladás mérséklődni kezd,
a dózisokat csökkenteni lehet (4.
táblázat).
Az utóbbi időben a terápia monito-
rozásában központi kérdéssé vált,
hogy a megkezdett immun szupp -
resszív kezelést meddig kell alkal-
mazni és abba lehet-e hagyni.
Amennyiben az alkalmazott im -
munszuppresszív kezelés hatékony-
nak bizonyult, és a beteg jól tolerál-
ja, akkor a hatékony adagban 12 hó-
napig alkalmazzuk. Ezt követően
fokozatosan csökkenteni kezdjük a
dózist szoros követés mellett egy
fenntartó adagig, amikor a tünetek
nem lángolnak fel újra. A beteg élet-
hosszig követése elengedhetetlen. A
betegség fellángolásakor a dózist is-
mételten emelni kell a korábban is-
mertetett elvek szerint (ez a bete-
gek harmadában előfordul) (8).
Arra vonatkozóan, hogy az immun -
szuppresszív kezelés a gyulladás
mérséklésén túl a subconjunctivalis
fibrosist is valóban akadályozza-e,
megoszlanak a vélemények. Egyes
szerzők szerint a betegek akár 50%-

ában a kezelés mellett, klinikai
gyulladásos jelek hiányában is foly-
tatódik a hegesedés – ún. „fehér
gyulladás”. Ez a jelenség 60 éves kor
alatt és súlyosabb stádiumban való-
színűbb (2, 8).
Az ún. „burn-out” vagy „end stage”
állapotban további immunszupp -
resszió szükségtelen megterhelése a
szervezetnek (2). A kialakult hege-
sedés visszafordítására jelenleg
nincs ismert terápiás módszer (8).
Ilyen esetekben látásrehabilitációs
céllal sebészi terápia mérlegelendő
annak tudatában, hogy minden se-
bészi beavatkozás a gyulladás fel-
lángolásához vezethet.

ADJUVÁNS TERÁPIA

A kezelés fontos része a tüneti keze-
lés, ami a beteg életminőségének ja-
vítása mellett a gyulladás mérséklő-
désére is hatással lehet. A krónikus
blepharitis és a szárazszem-szindró-
ma miatt kialakuló panaszok csök-
kentése könnypótlással, szükség
esetén párakamra alkalmazásával,
illetve a krónikus blepha ritis terápi-
ájából ismert orális antibiotikum
(pl. doxycyclin, azithro mycin) kúrá-
val csökkenthető. A rosszul álló pil-
lák rendszeres, a növekedés egyéni
ütemét figyelembe vevő eltávolítása
lehetőség szerint manuálisan, rés-
lámpás kontroll mellett történjen a
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4. táblázat: Az OcMMP lépcsőzetes, szisztémás kezelése. Fentről lefelé, il-
letve balról jobbra haladva a betegség súlyosságához és a terápiás válaszhoz
mérten az alapkezelés mellé adható kombinációkat mutatják a jelek (•). (MTX:
metothrexat, MMP: mycophenolat-mofetil, IVIg: intravénás immunglobulin te-
rápia)

Dapson Szulfa -
szalazin

Azathio-
prin

MTX MMP Cyclophos-
phamid

Biol. 
Ter.

IVIg Szteroid

ENYHE
Dapson • •

Szulfa szalazin • •

KÖZEPES

Azathioprin • •

MTX • •

MMP • •

SÚLYOS

Cyclophosphamid • • • • •

Biológiai terápia • •
IVIg • • •
Szteroid •
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műtéti beavatkozások kerülésével. A
szemfelszíni toxicitás csökkentése
társuló szembetegségek (pl. glaukó-
ma) kezelésekor az alkalmazott
szemcseppek összetételének gondos
megválasztásával, hogy lehetőség
szerint ne súlyosbítsa a képet
gyógyszerindukált hegesedés. Szük -
 ség esetén saját savó kezelés és terá-
piás kontaktlencse alkalmazása a
keratopathia elkerülésére és kezelé-
sére. A látásélesség romlásának to-
vábbi oka lehet a szaruhártya hege-
sedéséből adódó irreguláris astig -
mia. Ennek kezelése kemény kon-
taktlencsével lehetséges, mivel a sú-
lyos szárazszem-szindróma miatt a
betegek a lágy kontaktlencsét álta-
lában nem tolerálják. Mivel a szem-
felszín védelmi funkciója sérült,
könnyen társul mikrobiológiai
ágen sek által okozott infekció, amit
szintén kezelni kell. Különösen fon-
tos perzisztáló szaruhártya-hámhi-
ány esetén a bakteriális, herpeszes
vagy egyéb eredetű infekció felméré-
se, illetve kezelése (mikrobiológiai
mintavétel, szaruhártya-kaparék) és
az antibiotikum-érzékenységen ala-
puló célzott kezelés (2).

seBészi kezelés és

látásrehaBilitáció

A látásrehabilitáció feltétele a korai
és pontos diagnózis, a betegség ak-
tivitásának folyamatos visszaszorí-
tása és a szükséges rekonstrukciós
műtétek elvégzése megfelelő peri o -
peratív gondozás mellett.
Amennyiben a betegség előrehala-
dott stádiumban kerül felismerésre
vagy az alkalmazott terápia mellett
is súlyos stádiumba lép, felmerülhet
a konzervatív kezelés mellett egyes
helyreállító vagy tektonikus céllal
végzett műtétek elvégzése is. Alap -
vetésként elfogadhatjuk, hogy a
szemfelszín helyreállítását vagy a
szemhéjak hibás állásának korrekci-
óját célzó elektív műtétet csak tar-
tósan gyulladásmentes állapotban,
megfelelő előkészítés után és gon-
dos után követéssel lehet elvégezni.
Ide tartoznak a trichiasis ellenes
műtétek, az entropium műtét, a kö-
tőhártyazsák-rekonstrukció, a bul -

bus mozgásának rehabilitációja az
összenövések oldásával. Olyan
szem héjműtét esetén, amikor a be-
avatkozás a kötőhártyát nem érinti,
nincs szükség különösebb periope -
ratív immunszuppresszióra és a
prognózis jó (8). Egyebekben a pil-
lák és a szemhéjak hibás állása
miatt végzett műtétek sikerességi
rátájának megbecsléséhez a poszt -
operatív hegesedés lehetőségét kell
mérlegelni. Klinikailag jól alkalmaz-
ható módszer erre, ha elkülönítjük a
szemfelszíni abnormalitások által
okozott gyulladást az alapbetegség
okozta gyulladástól. Ezt a legegy-
szerűbben úgy tehetjük meg, hogy
összehasonlítjuk a szemrés – és alsó
áthajlás területén a kötőhártya
gyulladását a felső szemhéj által vé-
dett bulbaris kötőhártya állapotá-
val. Amennyiben utóbbi gyulladás-
mentes, az az alapbetegség remisszi-
ójára utal és a helyreállító műtét
prognózisa jobb (8). Kötőhár tya -
zsák-rekonstrukciót lehetőleg csak a
szaruhártya-expozíció csökkentésé-
nek céljával végzünk, figyelembe
véve, hogy a posztoperatív hegesedé-
si ráta magas. Konzervatív kezelésre
nem javuló, perzisztáló hámhiány
esetén végezhetünk amnion plasz -
tikát, kötőhártyafedést, la mel láris
szaruhártya-átültetést, szájnyálka-
hártya-fedést és tarsorra phiát is. A
látásrehabilitációs céllal végzett sza-
ruhártya-átültetés prognózisa rossz.
Általában terápiás vagy tektonikus
céllal végezzünk szaruhártya-átül-
tetést, de ennek is előfeltétele a
szemfelszín anatómiájának lehető-
ség szerinti legjobb helyreállítása (2,
20). A súlyos, kétoldali vaksággal
járó esetekben keratoprotézis beül-
tetés jön szóba (2).
Időskori és gyógyszerindukált
szürkehályog egyaránt kialakulhat
ebben a betegcsoportban és a látás -
rehabilitációs céllal végzett szürke-
hályogműtét elkerülhetetlenné vál-
hat. Ilyenkor a tervezett műtéteket
a beállított terápia mellett 3-6 hó-
napja tartó gyulladásmentes álla-
potban lehet elvégezni. A műtét
előtt a szemhéjak és a pillák hibás
állását szükség szerint meg kell
szüntetni. Technikailag a clear cor -

nealis sebkészítés a javasolt, akkor
is, ha extracapsularis lencse ext rak -
ciót végzünk, a posztoperatív kötő-
hártya-gyulladás és hegesedés csök-
kentésére (11). A műtét után terá-
piás kontaktlencse alkalmazható a
szaruhártya-hámhiány megakadá-
lyozására, ha a szemhéjak és szem-
felszín állapota megkívánja (2). A
tervezett beavatkozás előtt az im -
munszuppresszív terápiát nem kell
leállítani, sőt, ha súlyos (Foster III.,
IV.) vagy terápiarezisztens OcMMP
esetén, gyulladásos környezetben
kell a szürkehályogműtétet elvégez-
ni, a perioperatív im munszupp -
resszió kiegészíthető per os cyclo -
phosphamid és szteroid adásával, il-
letve szükség esetén poszt operatív
antibiotikum-szteroid kombináció-
val. A korai poszt operatív szakban a
gyulladás fellángolása várható. A lá-
tásjavulás esetenként csak átmene-
ti a poszt operatív hegesedés súlyos-
bodása miatt. Ennek ellenére a be-
avatkozás jelentősen javíthatja a
beteg életminőségét súlyos esetek-
ben (11).
Elkerülhetetlen sebészi beavatko-
zást kívánó zöldhályog esetén a
műtétet minden esetben kombinál-
ni kell subconjunctivalis myto -
mycin-C alkalmazásával az ismert
elvek szerint. A posztoperatív hege-
sedés csökkentésére agresszív perio -
peratív cyclophosphamid kezelés ja-
vasolt, de a filtráció fenntartása és a
műtét prognózisa még ezekben az
esetekben is legalább kétséges (2).

következtetések

Az OcMMP kétoldali, progresszív,
irreverzibilis kötőhártya-hegesedés-
sel járó autoimmun gyulladásos be-
tegség. Kezelés nélkül kétoldali vak-
sághoz vezethet a szaruhártya elfa-
julása következtében. A kórkép el-
különítése a többi, kötőhártya he-
gesedésével járó betegségtől külö-
nösen fontos, mivel azok kezelése,
követése és prognózisa különböző.
Diagnosztikai nehézséget okozhat
az elérhető immunológiai tesztek
alacsony szenzitivitása. A hagyo-
mányos lokális és szisztémás gyul-
ladáscsökkentő terápia nem lassítja
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a betegség előrehaladását, ezért
fontos az adekvát immun szupp -
resszív kezelés mielőbbi alkalmazá-
sa és a rendszeres ellenőrzés mellett
szükség szerinti módosítása. Mivel
a kezelésben alkalmazott immun -
szuppresszív szerek súlyos mellék -
hatásprofillal bírnak, ezért a beteg
mindenkori általános állapotát mo-
nitorozni kell, optimális esetben a

társszakmák (belgyógyász, hema-
tológus, bőrgyógyász, fül-orr-gé-
gész, nőgyógyász, urológus stb.) be-
vonásával. A sikeres látásre habi li -
táció feltétele a pontos diagnózis, a
megfelelő kezelés és a szükség ese-
tén felelősen indikált műtéti be-
avatkozás. A jövőben ezen a terüle-
ten előrelépés akkor várható Dart és
munkatársai szerint, ha a diagnosz-

tikai tesztek szenzitivitása nő és ha
a lokális kezelés terén sikerül áttö-
rést elérni, illetve a biológiai terápia
alkalmazásában nagyobb tapaszta-
latra teszünk szert. A progresszív
hegesedéssel járó hámeredetű be-
tegségek ellátása és követése nem
lehet a szemorvos privilégiuma, de
rendszeres közreműködése szüksé-
ges feltétele a beteg kezelésének.
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Visual stimuli are arisen from visual inputs and further processed by different areas in the brain. If these visual
inputs are generated by devices equipped with different types of light emitting diodes (LEDs) or high resolution
displays, and are recorded by sophisticated computer-based systems, the evaluation of the contributing specific
neural interactions is possible. Herewith I will present a sequence of studies from the past 10 years are focusing on
psychophysical and electrophysiological methods to access neural mechanisms of the human visual system.
Recently, we experienced that in some diseases, asymmetrical damages appear in the visual mechanisms
responsible for processing either luminance increase (ON system) or decrease (OFF system) (Barboni et al., 2013).
This imbalance has a clear effect in the mechanisms responsible for the chromatic processing while the visual
mechanisms responsible for the luminance processing are spared (Barboni et al., 2016). On the other hand, the
mechanisms responsible for the luminance processing are impaired earlier in preperimetric glaucoma patients
while the chromatic retinal mechanism is spared (Barboni et al., 2011). Evaluating the color and contrast
discrimination we have found that workers exposed to neurotoxic substances show visual impairment without any
changing of their visual acuity (VA). Similarly, 20/20 VA patients underwent a refractive surgery might show post-
operative complaints that are possibly related to a fluctuation in their contrast sensitivity in the first weeks after
surgery. Besides contributing to a better understanding of the functional and structural organization of the visual
pathways, there is a substantial clinical value for the early diagnosis of diseases, which might affect initially only
specific visual mechanisms. The more detailed knowledge of the functional condition of the visual system has
benefit for the earlier intervention and for the development of therapeutic protocols to modulate specific neural
mechanisms impaired by diseases.

Az emberi látórendszer neurális mechanizmusainak funkcionális vizsgálata
A vizuális ingereket elő lehet állítani különböző LEDeket és nagy felbontású képernyőket tartalmazó, számítógéphez
csatolt eszközökkel, majd speciális programok segítségével lehetségessé válik a neurális kapcsolatok és az agykérgi
válaszok értékelése. Összefoglalásomban bemutatom az utóbbi évtized kutatási eredményeit, amelyek során pszicho-
fizikai és elektrofiziológiai vizsgálatok segítségével vizsgáltuk a humán látószerv működését. A közelmúltban tapasztal-
tuk, hogy bizonyos betegségek aszimmetrikusan károsíthatják a látópályát, vagy a luminancia növekedése, (ON-rend-
szer), vagy csökkenése (OFF-rendszer) vonatkozásában. Az egyensúly eltolódása a színlátásban okoz zavart, megtar-
tott luminancia feldolgozás mellett. Másfelől, a luminancia érzékelés gyengesége preperimetriás glaukomában érin-
tett, megtartott színlátás mellett. A színlátás és a kontrasztérzékenység elemzése során azt tapasztaltuk, hogy a
neurotoxikus anyagokkal dolgozók esetében a látásromlás nem feltétlenül jelentkezett a látóélesség romlásában.
Ehhez hasonlatos módon, refraktív műtét utáni 20/20 visusú páciensek esetében a posztoperatív panaszok vélhető-
en a műtét utáni hetekben jelentkező ingadozó kontrasztérzékenységgel magyarázhatók. Amellett, hogy vizsgálatunk
segít megérteni a látópálya szerkezeti-működési felépítését, kétségtelen klinikai jelentősége, hogy a látópálya bizonyos,
specifikus működészavarokat érintő kórképeinek korai felismerését teszi lehetővé. A látópálya részletesebb ismerete
korai beavatkozást és a terápiás protokollok fejlesztését teszi lehetővé.

MIRELLA TELLES SALGUEIRO BARBONI MD1,2

Functional evaluation of neural me cha -
nisms in the human visual system*
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introduction

Visual acuity (VA) tests based on
projected/displayed optotypes (Fi -
gure 1) are used by clinicians to
measure visual function and to
classify a patient as being normal or
abnormal from the ophthalmo lo -
gical point of view. For instance,
refractive errors of the eye media
can be optically corrected with
lenses in which the power is cal -
culated considering the VA thres -
hold reported by the patient (22).
Although VA is the main indicator
to follow up the treat ment of
several ophthal mological diseases,
in cases of disorders af fecting the
central (macular) vision, functional
impairments can be identified with
normal VA (18). VA, together with
the visual field, are the parameters
that define legal blindness all
around the world (33). VA tests are
useful to obtain information about
the spatial resolution of the central
vision. The VA threshold is the
highest spatial frequency that can
be perceived by the subject seeing a
square wave achromatic pattern
with high luminance contrast (32).
VA does not consider other attri -
butes of the visual system such as
contrast sensitivity and color discri -

mination. These other two visual
parameters, are often af fec ted in
early stages of retinal alte rations
even with no structural changes
(27, 28). According to it, several
patients with normal VA report
visual complaints during the
ophthalmology visit. On the other
hand, there are patients undergone
a regular ophthalmological exami -
nation having no visual complaint,
but they do have visual distur -
bances. These conditions are found
in cases of a specific visual circuitry
alteration, appearing in the early
stage of the disease usually, or in
patients with pathway-specific di -
seases (2, 4, 6). In these cases, visual
disturbances may be not detected
by the standard clinical exami -
nations, furthermore, disturbances
might be not reported by the
patient. These conditions can be
found with genetic (2, 6) or with
acquired progressive diseases (4).
The visual disturbance is not per -
ceived by the patient either because
of adaptive processes or because of
compensation provided by the spa -
red visual mechanism.
If applied and associated with the
clinical protocol routinely, alter -
native techniques are measuring
visual function can provide more
detailed information about the
integrity of visual pathways. Often
some of these visual protocols are
used for research purposes, but they
could be implemented in clinical
routine readily. Nowadays, investi -
gators are able to use different types
of visual stimulators such as high
resolution displays and electronic
devices equipped with different
lights, for instance LEDs. These
stimulators are combined with
computerized systems and cont -
rolled by sophisticated software
commonly. 
Below I summarize studies using
non-invasive clinical protocols that
allow the evaluation of the integ -
rity of specific neural circuitries.
The objective of the present report
is to provide information about the
possibilities of measuring more
detailed visual responses (psycho -

physical and electrophysiological)
that arise from different types of
visual inputs processed by different
circuitries of the human visual sys -
tem.

visual

psychophysics

As VA, other visual functions can
be measured using psychophysical
tests. Exclusive of VA, the two main
visual functions of the central
vision measured by psychophysical
methods clinically are achromatic
contrast sensitivity with spatial
gratings and color discrimination.
Alterations of the achromatic (or
luminance) spatial contrast sensi -
tivity result in visual disturbances.
Depending on the affected spatial
frequencies, a visual disturbance
will be more or less perceived by the
patient and it will be or will not be
associated with VA loss. For examp -
le, workers exposed to neurotoxic
substances show visual impair -
ment without any change of their
VA (7, 27, 31). Similarly, patients
with 20/20 VA, had undergone
refractive surgery might show post-
operative complaints which are
related to the fluctuation of their
contrast sensitivity during the first
weeks after surgery (1).
Figure 2 shows one black and white
picture of a street scene as it is seen
by a healthy subject (A) and pre -
sents the simulation how patients
with reduced contrast sensitivity
could see the same image. Figure 2B
simulates the vision of one patient
with cataract affecting central vi -
sion. In this case, due to the homo -
geneous contrast sensitivity loss at
all spatial frequencies, the patient
has complaints and his/her clinical
examination is considered abnor -
mal because of VA is also altered.
Figure 2C shows the same image as
Figure 2A but with the higher
spatial frequencies filtered from the
image to simulate the vision of an
uncorrected (moderate) myopic pa -
tient. In this case, clinical exami -
nation also detects VA loss and
patient complains about his/her
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Figure 1. Visual acuity
chart
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vision as well. Figure 2D shows
simulation the vision of a patient
with reduced contrast sensitivity at
lower spatial frequencies. A similar
condition can be found in some
neurodegenerative diseases, such as
optic neuritis (24). Interestingly, in
this case, the VA is normal, but the
patient has complaints certainly.
Color discrimination provides a
better perception of details on the
image, which would remain am -
bushed without this visual
function. Figure 3 shows images
with original (A) and altered (B)
chromatic components. Obviously,
chromatic components, it is pos -
sible to perceive more details and
obtain more information from the
visual scene. In some professions,
such as airplane pilots, normal color
discrimination is required to obtain
the professional license (8). Color
vision losses are related to inherited
(20) and acquired (13) conditions.
In this context, color discrimi -
nation tests are important tools
also for identifying early patho -
logical effects. For instance, diabetic
patients without diabetic retino -
pathy might show color vision
changes, (12) as color discrimi -

nation decreases with the prog -
ression of the disease. Furthermore,
color discrimination could also be
used to follow up a disease or to
prevent toxic effects of some drugs
used in systemic disease treatment
(30). 

visual

electrophysiology

For accessing neural function of the
visual system, clinical electrophy -
siology has been used for a long
time by visual scientists and clini -
cians as well (11). Currently, it is
possible to investigate, the neural
activity initiated by a single type of
photoreceptor of the human retina
(3, 14, 26). This functional sepa -
ration or "dissection" of visual

struc tures is done non-invasively in
humans with (2, 4) or without (5,
15, 16) an ophthalmological disease
as well as in animal models to
study pathological sites in the vi -
sual system (25). The electro reti -
nogram (ERG) and the visual evo -
ked potential (VEP) are used world -
wide for the diagnosis of several
abnormalities affecting the central
nervous system. 
Both ERGs and VEPs are elicited by
visual stimulation. ERGs provide
information about the neurophy -
siology of the retina, (11) and VEPs
are signals recorded from the pri -
mary visual cortex. The Interna -
tional Society for Clinical Electro -
physiology of Vision (ISCEV) estab -
lishes criteria for using clinical stan -
dardized ERG and VEP protocols,
such as to the characteristics of
light stimulation and performing
signal analysis (17, 21). The com -
ponents of each type of response
provide information about the acti -
vity of certain retinal cells. More -
over, using focal (19) and multifocal
(23) stimulation, studying the
activity of different parts of the re-
tina is also possible. These tech -
niques are useful for the evaluation
of the macular function.
Thus far there are several possibi -
lities to set up the visual stimu -
lation to access specific visual me -
cha nisms. A very simple way is to
use flicker (intermittent light flash)
stimulation with a sawtooth wave
modulation of the mean luminance
in both positive and negative pola -
rities. It allows us to record neural
responses elicited by different
visual pathways: on the one hand,
activating cells sensitive to the
increment of light (ON/depolari -
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Figure 2. unmodified black and white image (A) with
lower contrast (B) filtered with higher spatial
frequency (C) and filtered with lower spatial
frequency (D).

Figure 3. Color imagine with (A) and without (B)
certain chromatic components
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zing bipolar cells) and on the other
hand cells activated by the decre -
ment of light (OFF/hyper polarizing
bipolar cells).
Moreover, using heterochromatic
(red-green) flicker with higher-
frequency stimulation sine wave
modulation of the mean luminance
is possible to obtain responses from
cells are responsible for the lumi -
nance processing (magnocellu lar)
pathway of the visual system.
Similarly, it is possible to evaluate
the chromatic opponent mecha -
nism (parvocellular pathway) of
the visual system by using the
same heterochromatic (red-green)
flicker stimulation, changing the
temporal frequency of the stimulus
to lower levels only.
We have found recently that in
some pathological conditions af -
fecting the retina, an asymmetrical
dysfunction of the visual mecha -
nism responsible for processing
luminance increment (ON system)
signals appears, but the other
mechanism (OFF system) shows
normal function (2). This imba -
lance has a clear effect on the
mechanisms responsible for color
opponency (parvocellular) pathway
in the retina, and it is different
from the effect on the mechanism
responsible for luminance infor -
mation (6). In other pathological
conditions, such as glaucoma, the
mechanism responsible for the lu -
minance processing (magno cellular
pathway) has been impai red along

with normal perimetric results,
while the color opponent retinal
mechanism is only affected later
when perimetric disturbances have
already appeared (4). 
Finally, the silent substitution me -
thods or spectral compensation
protocols (9, 10, 15) allow us to
record visual signals initiated by a
single type of photoreceptor. This
method uses spectral-selected light
stimulation which fits the wave -
length spectral sensitivity of the
certain photoreceptor. Combined
with stimuli that emphasize res -
ponses to increment (ON system)
and decrement (OFF system) exci -
tation, it is possible to obtain elect -
rophysiological responses that ref -
lect the activity of the ON or the
OFF systems initiated by a single
type of photoreceptor (14). These
protocols have been validated re -
cently (3, 26) and they are ready to
be used clinically in several visual
conditions to understand the
patho logical mechanisms of retinal
dysfunction better or to provide
additional information about the
effect of treatments of each
circuitry in the visual system.

conclusion

The psychophysical and electro -
physiological protocols described in
the present report are important
clinical tools to access different
visual mechanisms non-invasively.
Besides contributing to a better

understanding of the functional
and structural organization of the
visual pathways, a substantial cli -
nical value is the early diagnosis of
diseases, which might affect only
specific visual mechanisms initially.
The more detailed knowledge of
the functional condition of the
visual system is useful for the
earlier interventions and for the
development of more specific thera -
peutic protocols to ameliorate im -
paired neural function. The proto -
cols can be applied for i) the earlier
detection of visual impairments, ii)
investigating asymmetrical dys -
function which does not affect VA;
iii) evaluating the effect of thera -
peutic interventions on different
visual mechanisms in the central
nervous system.

acknowledgements
I would like to thank very much Pro -
fessor János Németh for his kind
revision of the manuscript and Doctor
Miklós Resch for translating the
abstract. I would also like to thank Luis
Telles and Tracy Telles for their kind
revision of the language. This work was
supported by Brazilian Research Agen -
cies: São Paulo Research Foundation -
FAPESP (grant numbers 2016/22007-
5 and 2016/04538-3) and National
Council for Scientific and Technolo -
gical Development – CNPq (grant
num bers 470785/2014-4 and
404239/2016-1). 

49

Az emberi látórendszer neurális mechanizmusainak funkcionális vizsgálata

1. Barboni MTS, Feitosa-Santana C, Barreto Jr J, et al. Longitudinal
measurements of luminance and chromatic contrast sensiti vity:
com parison between wavefront-guided LASIK and contralateral PRK
for myopia. Arquivos Brasileiros de Oftalmologia 2013; 76:
270–273.

2. Barboni MTS, Nagy BV, Moura ALA, et al. ON and OFF electroreti -
nography and contrast sensitivity in Duchenne muscular dystrophy.
Investigative Ophthalmology & Visual Science 2013; 54: 3595–3204.

3. Barboni MTS, Nagy BV, Martins CMG, et al. L-/M-cone opponency in
visual evoked po tentials of the human cortex. Journal of Vision 2017;
17: 20 (1–12).

4. Barboni MTS, Pangeni G, Ventura DF, et al. Heterochromatic flicker
electro retinograms reflecting luminance and cone opponent activity
in glaucoma patients. Investigative Ophthalmology and Visual Science
2011; 52: 6757–6765.

5. Barboni MTS, Ventura, DF, Kremers J. Ab sence of ocular interaction
in flicker ERG responses reflecting cone opponent and luminance
signals. Documenta Ophthalmo logica 2010; 121: 69–75.

6. Barboni MTS, Martins CMG, Nagy BV, et al. Dystrophin is required for
proper func tioning of luminance and red-green cone opponent
mechanisms in the human retina. Investigative Ophthalmology &
Visual Science 2016; 57: 3581–3587.

7. Barboni, MTS, Feitosa-Santana C, Zachi EC, et al. Preliminary findings
on the effects of occupational exposure to mercury vapor below
safety levels on visual and neuropsychological functions. Journal of
Occupational and Environmental Medicine 2009; 51: 1403–1412.

8. Barbur JL, Rodriguez-Carmona M. Colour vi sion requirements in
visually demanding occupations. Br Med Bull 2017; 122(1): 51–77.

9. Estévez O, Spekreijse H. A spectral com pensation method for
determining the flicker characteristics of the human colour mecha -

rEFENCIES

Szemeszet_1801_szemeszet  2018.03.26.  9:40  Page 49



nisms. Vision Research 1974; 14: 823-830.
10. Estévez O, Spekreijse H. The "silent sub stitution" method in visual

research. Vision Research 1982; 22: 681–691.
11. Granit R. The components of the retinal action potential in mammals

and their relation to the discharge in the optic nerve. Journal of
Physiology 1933; 77: 207–239.

12. Gualtieri M, Feitosa-Santana C, Lago M, et al. Early visual changes in
diabetic patients with no retinopathy mea sured by color discri -
mination and electro retinography. Psychology & Neuro science 2013;
6(2): 227–234.

13. Hart WM. Acquired dyschromatopsias. Surv Ophthalmol. 1987;
32(1): 10–31.

14. Kremers J, Pangeni G, Tsaousis KT, et al. Incremental and decremental L-
and M-cone driven ERG res pon ses: II. Sawtooth stimu lation. J Opt Soc
Am A Opt Image Sci Vis. 2014; 31(4): A170–8.

15. Kremers J. The assessment of L- and M-cone specific electrore -
tinographical signals in the normal and abnormal retina. Progress in
Retinal and Eye Research 2003; 22: 579–605.

16. Martins CMG, Tsai T, Barboni MTS, et al. The influence of stimulus size
on Heterochro matic Flicker Photometric Electroreti no grams. Journal
of Vision 2016; 16(8): 13(1–11).

17. McCulloch DL, Marmor MF, Brigell MG, et al. ISCEV Standard for full-
field clinical electro retinography (2015 update). Documenta Oph -
thalmologica 2015; 130: 1–12.

18. Midena E, Degli Angeli C, Blarziro MC, et al. Macular function
impairment in eyes with early age-related macular dege neration.
Investigative Ophthalmology and Visual Science 1997; 38: 469–477.

19. Miyake Y, Shiroyama N, Horiguchi M, et al.  Asymmetry of focal ERG in
human macular region. Investigative Ophthalmology and Visual Science
1989; 30: 1743–1749.

20. Neitz J, Neitz M, Jacobs GH. Analysis of fusion gene and encoded
photopigment of colour-blind humans. Nature 1989; 342 (6250):
679–82.

21. Odom JV, Bach M, Brigell M, et al. ISCEV standard for clinical visual
evoked potentials (2016 update). Documenta Ophthalmologica 2016;
133(1): 1–9.

22. Peters HB. The relationship between refrac tive error and visual
acuity at three age levels. American Journal of Optometry 1961; 38:

194–198.
23. Sutter EE, Tran D. The field topography of ERG components in man-I.

The photopic luminance response. Vision Research 1992; 32:
433–446.

24. Trobe JD, Beck RW, Moke PS, et al. Contrast sensitivity and other
vision tests in the optic neuritis treatment trial. Ame rican Journal of
Ophthalmology. 1996; 121(5): 547–53.

25. Tsai T, Barboni MTS, Nagy BV, et al. Asym metrical functional deficits of
ON and OFF retinal processing in the mdx3Cv mouse model of
Duchenne muscular dystrophy. Investigative Ophthalmology & Visual
Science 2016; 57: 5788–5798.

26. Tsai TI, Jacob MM, McKeefry D, et al. Spatial properties of L- and M-
cone driven incremental (On-) and decremental (Off-) electro re -
tinograms: evi dence for the involvement of multiple post-receptoral
mechanisms. Journal of the Opti cal Society of America A Opt Image
Sci Vis. 2016; 33(3): A1–11.

27. Ventura DF, Costa MT, Costa MF, et al. Multi focal and full-field
electroretinogram chan ges associated with color-vision loss in
mercury vapor exposure. Vis Neurosci. 2004; 21(3): 421–9.

28. Ventura DF, Gualtieri M, Oliveira AG, et al. Male prevalence of acquired
color vision defects in asymptomatic carriers of Leber's hereditary
optic neuropathy. Inves tigative Ophthalmology and Vision Science
2007; 48(5):2362–70. Visual Neuroscience 2004; 21(3):
421–429.

29. Ventura DF, Quiros P, Carelli V, et al. Chromatic and luminance
contrast sensitivities in asymptomatic carriers from a large Brazilian
pedigree of 11778 Leber hereditary optic neuropathy. Investigative
Ophthalmology and Vision Science 2005; 46(12): 4809–4814.

30. Ventura DF, Silveira LCL, Nishi M, et al. Color vision loss in patients
treated with chloroquine. Arquivos Brasileiros de Oftalmologia 2003;
66: 9–15.

31. Ventura DF, Simoes AL, Tomaz S, et al. Colour vision and contrast
sensitivity losses of mercury intoxicated industry workers in Brazil.
Environmental Toxicology and Pharmacology 2005; 19(3): 523–529.

32. Westheimer G. Visual acuity. Annual Review of Psychology 1965; 16:
359–380. 

33. World Health Organization 2007. Global initiative for the elimination
of avoidable blindness. Action plan 2006–2011. Vision 2020 WHO.

50

Functional evaluation of neural mecha nisms in the human visual system

lEVElEzéSI Cím
mirella telles salgueiro barboni, szemészeti klinika - semmelweis egyetem 
mária u. 39., h-1085 budapest, hungary; e-mail: mtsbarboni@gmail.com

Alapítvány a Tudományos Szemészetért
az alapítvány célja a szemészeti biokémia illetve retinakutatás terén kifejtett tudományos tevékenység segítése, to-
vábbi eredmények elérésének ösztönzése továbbá a tudományos eredményt elért orvosok és kutatók elismerése
pénzjutalommal és emléklappal.
az alapítvány nyitott, a csatlakozók vagyoni hozzájárulásukkal, támogathatják az alapítványt.
a díjra pályázni lehet biokémiai vagy szemészeti élettani kutatómunka, illetve retinakutatás alapján készített, az el-
múlt évben megjelent magyar vagy idegen nyelven publikált tudományos dolgozattal.
a pályázó a pályázati határidő lejártakor nem lehet több 35 évesnél.

a beérkező pályázatokat a kuratórium elbírálja és 2018-ban 2 díjat oszt ki:
szemészeti (retinakutatás) és biokémiai témában. a díjakat és az okleveleket a magyar szemorvostársaság
kongresszusán adjuk át.

a pályázatok beadási határideje 2018. április 30.

prof. dr. Janáky márta címére: 6720 szeged, korányi fasor 10–11. szeged, 2017. 12. 03.

Prof. Dr. Janáky Márta
az alapítvány a tudományos szemészetért kuratórium elnöke

Szemeszet_1801_szemeszet  2018.03.26.  9:40  Page 50



Beszámoló a Magyar Szemorvostársaság 
Retina Szekciójának 
2017. november 24–25-i kongresszusáról
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A Magyar Szemorvostársaság Retina Szekciója 2017. no -
vember 24–25-én Egerben, a Park Hotelben tartotta kong-
resszusát. 
A kongresszuson 48 előadás hangzott el, 2 kurzust, 5
céges szimpóziumot tartottak, 2 posztert mutattak be. 
A kongresszust mind a négy tanszékvezető egyetemi
tanár megtisztelte részvételével, három külföldi előadó, és
más szakmák prominens képviselőinek előadásai is emel-
ték a kongresszus színvonalát. 
Az elhangzott előadások a retinával foglalkozó orvostör-
téneti előadásoktól kezdve felölelték mind a diagnosztika
mind a sebészi, illetve nem sebészi beavatkozások téma-
körét. Kiemelendő sok fiatal előadó magas színvonalú ku-
tatásról tanúbizonyságot tevő előadása. 
A kongresszus egyik újdonsága volt, hogy a programban
való tájékozódást telefonos applikáció segítette. Korunk
egyik vívmánya először jelent meg magyar nyelvű szemé-
szeti kongresszuson. Az applikációt hatvanan töltötték le. 
Örvendetesen megnövekedett a résztvevők száma, az a
korábbiakhoz képest csaknem megduplázódott, 340
résztvevőt regisztráltunk. 

A kongresszus a tudományos munkán kívül lehetőséget
teremtett arra, hogy a résztvevők a gyorsan fejlődő,
ugyanakkor nagy történelmi hagyományokkal és élénk
kulturális élettel rendelkező Eger városával testközelből
ismerkedhessenek, megkóstolhassák a környék méltán
híres borait is. 
A kulturális program nem maradhatott ki a kongresszus
műsorából sem, a bankett résztvevőit Czidor Katalin dr. és
Varga Attila dr. argentin tangó bemutatója szórakoztatta. 
A Hotel & Park Eger kényelmes környezetet biztosított a
kongresszus részére, a zökkenőmentes lebonyolításért
pedig az Expert-Quality Kongresszusi és Utazási irodát il-
leti köszönet. 
A Retina Szekció a kongresszus ideje alatt tisztújító köz-
gyűlést tartott. A leköszönő elnök, Milibák Tibor dr. köve-
tője az elnöki székben a korábbi titkár, Papp András dr.
lett, a Retina Szekció új titkárának pedig Seres András dok-
tort választották meg. 

Milibák Tibor dr. 
Retina Szekció leköszönő elnöke

Március 15-i pályázat
a magyar szemorvostársaság március 15-e alkalmából minden évben pályázatot hirdet 35 évnél fiatalabb 
szemész orvosok részére. 2018-ban három téma kerül meghirdetésre.  
a pályázat maximális terjedelme 10 szabvány oldal, a szöveg a szemészet újságban elvárt formátumot kell, 
hogy kövesse (lásd tájékoztatás a szerzőknek, szemészet 2016. 153. 3. 151–152). 
a pályázat jeligés, az a/4 méretű borítékon a feladónál a jeligét kérjük feltüntetni, valamint azt, hogy „Március
15-i pályázat”. a pályázat mellé lezárt borítékba kérjük beletenni a pályázó nevét, munkahelyét, e-mail címét, 
valamint telefonszámát, a lezárt borítékon szintén kérjük feltüntetni a jeligét. 

a pályamunkákat dr. Resch Miklós, a magyar szemorvostársaság főtitkára nevére, semmelweis egyetem
szemészeti klinika 1085 budapest mária u. 39 címre kérjük elküldeni.
beküldési határidő: 2018. április 15.

Díjazás: az első témában i., ii. és iii. díj kerül kiadásra (a kiadható teljes díjkeret témánként: 
150 000 Ft. kazuisztika témában a kiadható teljes díjkeret: 100 000 Ft. a szemészet története témakörben _a
teljes díjkeret: 80 000 Ft).
a pályázatok elbírálását a magyar szemorvostársaság által felkért zsűri végzi, a díjak átadása a magyar
szemorvostársaság 2018. évi szegedi kongresszusán történik. 

A 2018. évre meghirdetett témák: 
1. Újdonságok az elülső szegmentum műtéti technikáiban
2. kazuisztika 
3. a szemészet története (elsősorban magyar vonatkozású évfordulók)

Prof. Dr. Facskó Andrea, mszt elnök sk. Dr. Resch Miklós mszt főtitkár sk. 
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A Szemészet folyóiratba elsősorban szembeteg-
ségekkel, szemészettel kapcsolatos klinikai vo-
natkozású eredeti munkákat várunk közlésre.
Emellett szívesen adunk helyet alapkutatási és
kísérletes munkáknak, klinikopatológiai tanulmá-
nyoknak, esetismertetéseknek, új műtéti techni-
kát, műszert, újítást bemutató közléseknek, ha-
tárterületekkel foglalkozó írásoknak. A História
Oph thalmologica rovatban szakmatörténeti írá-
sokat közlünk. Összefoglaló irodalmi referátum,
szerkesztőségi közlemény vagy oktatási anyagok
megjelentetésére csak szerkesztőségi felkérés
alapján kerül sor.
A szakmapolitikai rovat célkitűzése, hogy lehető-
séget adjon a szemészettel, látással kapcsolatos
szakmapolitikai cikkek, szakmai állásfoglalások,
statisztikai és egyéb felmérések, módszertani le-
velek közlésére. A cél az olvasók, a magyar sze-
mészek tájékoztatása, tájékozódásának könnyí-
tése. Ezek a közlések – módszertani levelek kivé-
telével – a tudományos cikkek szokásos formai
szabályait követik, és elfogadás előtt lektorálás
alá kerülnek. Levelezési rovatunkba várunk új tu-
dományos eredményekre vonatkozó és a klinikai
gyakorlathoz szorosan kapcsolódó kérdéseket,
válaszokat, kritikai írásokat, észrevételeket, ja-
vaslatokat, társasági híradásokat, tervezett
rendezvények előrejelzéseit, kongresszusi be-
számolókat. A könyv- és folyóiratreferátum-ro-
vatban magyar és idegen nyelvű könyvek és ide-
gen nyelvű tudományos közlemények ismerteté-
sét és kommentárját adjuk közre.
A közlemények magyar, német és angol nyelvűek
lehetnek, minden esetben magyar és angol nyel-
vű összefoglalóval. 
A kéziratot elektronikus formában vagy a
Szemészet Szerkesztőbizottság címére
(office.opht@med.u-szeged.hu) vagy a  főszer-
kesztő címére (sziklaipal@gmail.com )küldje el.

a kézirat

A kéziratot A/4 nagyságú lap egyik oldalára ket-
tes sorközzel írjuk, minden oldalon legalább 2,5
cm-es margóval. Betű: Times New Roman 12
pont.
Az első oldal tartalmazza a fejlécet, amelyben fel
kell tüntetni 
1. a közlemény címét és a szerzők teljes nevét,

tudományos vagy szakmai címek nélkül, 
2. a szerző(k) munkahelyét, zárójelben az intézet

(osztály) vezetője nevét és beosztását . 
Kéziratot csak a munkahelyi vezető ellenjegyzé-
sével fogad el a szerkesztőség.
A magyar nyelvű összefoglalás nem haladhatja
meg a 250 szót. Az összefoglalás – kivéve a
kauzisztikát – a következő alcímek alapján tago-
zódjon: célkitűzés, módszer(ek), eredmények,
következtetések. A kulcsszavak utaljanak a köz-
lemény lényegére, számuk legfeljebb 5 legyen.
A második oldal tartalmazza angol nyelven a köz-
lemény címét, az összefoglalást és a kulcsszava-
kat. (An gol vagy német nyelvű közlemény esetén
magyar nyelvű összefoglalót is kérünk.)
A harmadik oldaltól következik a szöveg, az aláb-
bi alcímek szerinti tagolásban: bevezetés, bete-
gek (vagy anyag) és módszerek, eredmények,

megbeszélés. Az eredeti közlemény szövege (ös-
szefoglaló, táblázatok és irodalom nélkül) legfel-
jebb 10 gépelt oldal, az esetismertetés és rövid
közlemény 5 oldal lehet.
Köszönetnyilvánítás a közlemény szövege után
következik.
Irodalom: a kézirat végén; a dolgozatban hivatko-
zott munkák száma 25 lehet. A hivatkozások az
irodalomjegyzékben arab számokkal, külön sor-
ban kezdve, névsor szerint kerülnek listára. A hi-
vatkozás módja a szövegben: zárójelben a hivat-
kozott közlemény jegyzékben szereplő száma.
Idézett közlemény (a Medline/ Pubmed) szerint:
szerző(k) neve (vezetéknév, keresztnév kezdőbe-
tűje, vessző, utolsó név után pont), a közlemény
teljes címe, pont, folyóirat címe (nemzetközi rö-
vidítés szerint), megjelenés éve, pontosvessző, a
kötet száma, kettőspont, az első és utolsó oldal
száma, pont. Pl.: Hammer H, Németh J, Andriska
M. Idézett cikk címe. Szemészet 1989; 126:
7–9.
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, pontos-
vessző, a hivatkozott oldalszámok, pont. Pl.:
Miller NR. Sparing of the macula. In: Miller NR
(ed.): Walsh and Hoyt’s Clinical Neuro oph -
thalmalogy. 4th ed. Vol. 4. Williams & Wilkins, Bal -
timore 1991; 145–147.
A kézirat végén az első szerző teljes neve, levele-
zési és e-mail címe közlendő.
Táblázatok: az irodalom után arab számokkal je-
lölve, mindegyik táblázat külön lapra készüljön. A
táblázat legyen könnyen áttekinthető és a szöve-
ges részt pótolja. A táblázat címét és a megér-
téséhez szükséges magyarázatot a táblázat fölé,
a táblázat sorszáma után gépeljük (Pl.: 1. táblá-
zat. A szaruhártya-átültetések száma éven-
ként).
Ábrák szövege: a kézirat végén, külön lapon szere-
pel. Az ábra címe és leírása rövid és kifejező le-
gyen. Az ábrák számozása arab számmal történik.

formai követelmények

• A szövegszerkesztés egyféle betűtípussal tör-
ténjen. Szimbólumok, speciális karakterek:
megkötés nincs.

• Táblázatok formája: MS Word ben készített.
• Grafikonok formája: JPG formátum.
• Képek formája: 300 dpi/inch felbontásban ké-

szült JPG formátum.
Az ábrák és táblázatok pontos elhelyezését kér-
jük a kéziratban megjelölni.

etikai elvárások

Emberen végzett kísérletek leírásában jelezni
kell, hogy a kísérletek megfelelnek a felelős bi-
zottságok etikai normáinak (regionális vagy inté-
zeti), az 1975-ös Helsinki Decla rá ciónak, illetve
1983-as revíziójának. Ennek megfelelően a be-
mutatott be teg nevét, nevének kezdőbetűit,
kórházi ismertető jeleit nem szabad a közle-
ményben felhasználni, különösen a képanyagban
nem. Ha állatkísérletek bemutatásáról van szó,
jelezni kell, hogy a kísérletek lebonyolítása, az ál-

latok tartása megfelelt a helyi, nemzeti, illetve
nemzetközi előírásoknak.

ismételt közlés

A Szemészet, mint a legtöbb tudományos újság
nem szívesen fogadja közlésre az olyan közle-
ményt, amely már közlésre került, vagy más tu-
dományos újságban közlésre nyújtották be, vagy
közlésre elfogadták. Ilyen esetben a szerző(k)nek
nyilatkoznia kell, hogy a közlemény előzőleg már
megjelent, vagy egyidejűleg közlésre be lett
nyújtva, így a munka már megjelent vagy ismé-
telt közleményként megjelenés alatt áll más fo-
lyóiratban. A közlemény összes, a fentiekre vo-
natkozó bizonylatát be kell nyújtani a folyóirat-
hoz, hogy a szerkesztő (szerkesztőbizottság)
döntését segítse a szóban forgó közlemény köz-
lésére vonatkozóan. A kézirathoz mellékelni kell a
már közölt anyagok (pl. ábrák, képek, szöveg) új-
raközléséhez beszerzett engedélyeket, valamint
olyan ábrák közléséhez az engedélyeket, amelye-
ken az ábrázolt személyek felismerhetők.
Ismételt közlés megengedhető az alábbi feltéte-
lekkel:
1. mindkét érintett folyóirat szerkesztőségét

értesítették a kettős közlésről;
2. az első folyóiratban levő közlés prioritása biz-

tosított;
3. a második közlés adatai és következtetései

kis eltéréssel egyeznek;
4. a második közlésben lábjegyzetként kije len -

ti(k) a szerző(k): „Ez a közlemény a ...... folyó-
iratban (teljes hivatkozás) megjelent cikk ada-
tain alapul”.

lektorálás

Minden cikket két lektor bírál el; statisztikai
elemzés esetén statisztikus lektor véleményét is
kikéri a szerkesztőség.
A lektori vélemények alapján átjavított kéziratokat
ismételten be kell nyújtani, mellékelve egy részle-
tes listát, amely a lektorok véleménye szerinti
sorrendben válaszol a lektorok által felvetett kér-
désekre, és tételesen közli a kéziratban tett vál-
toztatásokat.
Kefelenyomatot javítás céljára az első szerzőnek
küldünk. A javítás helyessége a szerző felelőssé-
ge. A javítás az eredeti szöveg legkisebb változta-
tásával történjen. A kefelenyomatot a javítások,
változtatások felsorolásával és a változtatás he-
lyének megjelölésével kell visszaküldeni. A kéz-
irattól eltérő változtatások nyomdai költsége a
szerzőt terheli.
Az első szerzőnek a megjelent lapból három pél-
dányt térítésmentesen küldünk. A kéziratok el-
készítésének és benyújtásának követelményei
összhangban vannak az orvosi folyóiratokhoz be-
nyújtandó kéziratok iránt támasztott egységes
nemzetközi követelményekkel (International
Com mittee of Medical Journal Editors – ICMJE.
Fifth edition. British Medical Journal Publishing
Group [1997.] Greenhalgh T.: How to read a
paper. The basics of evidence based medi cine.
British Medical Journal Pub li shing Group 1997).

A Szemészet szerkesztőbizottsága
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