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Egy lehetségesij cornea dystrophiarol*

Moadis L.

A szerz$ a cornea eliilsé és endothelium rétegében jelent-
kezd kilonleges klinikopatoldgiai képet mutaté dyst-
rophidjardl szdmol be. A kérkép az eliilsé hatarhirtya
dystrophidi koziil a klinikai kép alapjan a Vogt szemcsés
krokodilbdr dystrophidval mutatta a legnagyobb hasonlé-
sdgot. Jelentds kiilonbség volt azonban a Bowman memb-
rin és az endothel sejtréteg egyidejd érintettsége és a
hidnyzdé szubepithelialis mészlerakddas. Differencidldi-
agnosztikai szempontbdl a Vogt dystrophia mellett elkii-
|6nitendd a Reis-Biicklers, Thiel-Behnke, Grayson-Wil-
brandt dystrophidkrdl, a nem traumds eredetd recidivilé
erdzidktdl és hisztoldgiailag a keratoconustdl. Szovettani
vizsgdlatokat végezve megillapithatjuk, hogy a stroma
felsé részében elhelyezkedd kdros keratocytik, illetve
kollagén rostok képezik a betegség patoldgiai alapjit.
Osszegezve: a tobbi leirdstdl eltérd hisztoldgiai jellegze-
tességek alapjdn tekinthetjiik a kdrformdt 4j cornea
dystrophidnak.

Kulcsszavak: eliilsd cornea dystrophia, differencidldiag-
ndzis, hisztopatoldgia

On a possibly new corneal dystrophy

The author reports on a dystrophy showing a special
clinicopathological picture in the anterior layers and in the
endothelium of the cornea. On the basis of the clinical
picture among other anterior membrane dystrophies this
case most resembles Vogt’s anterior crocodile shagreen
dystrophy. However the simultaneous affection of the
Bowman layer and the endothelial cell-layer, and also the
missing subepithelial calcification are significant diffe-
rences. Differential diagnostically beside Vogt's anterior
crocodile shagreen dystrophy it has to separated from
Reis-Biicklers, Thiel-Behnke, Grayson-Willbrandt dys-
trophies, from the nontraumatic recurrent erosions and
histologically from keratoconus. Performing histological
examinations, pathological keratocytes in the upper part
of the stroma proved to be the pathological basis of the
disease. Summing up: based on the histological characte-
ristics differ from previous descriptions we can classify
the case as a new anterior corneal dystrophy.
Keywords: anterior corneal dystrophy, differential diag-
nosis, histopathology

Bevezetés

A cornea degenerdci6 €s dystrophia elnevezést a szemészeli
szakirodalomban sokszor szinonimaként hasznaljik, pedig elkii-
Ionitésiik fontos lenne, mert mds az etioldgidjuk, lefolyasuk,
prognozisuk és kezelésitk. A cornea degenericidk 4ltaldban

*Az 1994. évi mdrcius 15-i pélydzat elsédijas palyamunkaja alapjan
késziilt kézlemény

#*A kozlemény az 1447 sz. OTKA pilydzat timogatdsdval késziilt.

téloldali, aszimmetrikus, periférids lokalizdcidji, gyakran erezé-
déssel jaré korképek, amelyek nem o6roklGdnek. A cornea
dystrophidk pedig kétoldali, szimmetrikus, centrélis lokalizdcidju,
avasculdris, 6roklédd, korai manifeszticiéjd, lassan progrediald
kérformédk. A cornea dystrophidk elStordulnak primer, izolalt
formaban, vagy misodlagosan — anyagesere betegségekhez kap-
csolddva — heredofamilialis formdban. Felosztisuk a lerakédé
abnormalis anyagokon (pl. amyloid), vagy ami gyakoribb, az
anatémiai lokalizdcién alapul. Igy eliilsS (epithelium, Bowman-
membrin), stroma, és hitulsé (Descemet-membran, endothe-
lium) dystrophidkat killonboztetiink meg.

Alfred Vogt ziirichi szemorvos 1930-ban kézikdnyvében sz4-
mol be eldszor egy 80 esztendds ember ismeretlen szaruhdrtya
elvéltozasirdl [14]. Az elviltozds mindkét cornedt érintetle,
centrdlis polygonilis, sziirkés, a Bowman-membrin szintjében
megjelend homdly formdjaban. A szerzd a kdrképet a Bowman-
membran szemcsés krokodilbdr degenericidjdnak nevezte el.

Az elnevezést a nemzetkozi irodalom is atvette [7, 10, 11, 12,
13, 19]. Azdta a betegség Obbféle manifesztacisjit is leirtik,
esetenként mas szemészeti elviltozdsokkal egyiitt [4, 8].

Primer mddon juvenilis formdban megalocornedval egyiitt
fordul elé [4]; senilis formaban periférids ¢és‘hdtsé szaruhdrtya
(Descemet, endothel) lokalizacidja ismert [8].

Masodlagos elviltozdsként is 1étrejohet iris malformacidt,
gyulladds és trauma utdni allapotot kisérve [13].

A degenericid elnevezés megmaradt, azonban tjabb kozlések
[11] és kézikonyvek a cornea eliilsd részének domindns 6rokld-
dést mutatd dystrophidi kézétt tartjdk szdmon [7, 10).

Esetiinkben f6 hasonldsdgot a Vogt szemcsés korokodilbér
dystrophidval a betegség klinikai képe mutatta. Jelentds klinikai
¢s patoldgiai eltérések miatt mégsem a Vogt dystrophia diagnd-
zisdt dllitottuk fel. Kiilonbség az esetiinkben észlelt Bowman-
membrin és endothelréteg egyideji érintettsége volt; hasonld
manifeszticidji dystrophia a szemészeti irodalomban nem fordul
eld.

Tovibbi lényeges kiilonbség a szdvettani vizsgdlatokkal iga-
zolt mészlerakddds hidnya, ami a Vogt dystrophia egyik 6
hisztoldgiai ismérve.

Ezen jelentds eltérések miatt szeretnénk a kérképet egy esetle-
ges (j dystrophiaként tdrgyalni és klinikopatoldgiai jellemzdit
kézreadni.

Esetismertetés

A harminchat éves nébeteg eldszir 1990 oktéberében jelent-
kezett klinikdnkon.

Szemészeti anamnézisébdl a kovetkezdket emeljiik ki: gyer-
mekkordban t6bbszor volt mindkér szemén kénnyezéssel és
fénykeriiléssel jaré szemgyulladdsa, amelyrél dokumentdcid nem
all rendelkezésiinkre. A gyulladdsok 20 éves koraban megsziin-
tek, majd latdsa fokozatosan romlott.

Altaldnos anamnézise szerint mas betegsége nem volt.

Csaladi anamnézisében elmondta, hogy 6rékbe fogadott gyer-
mek, felmend Agi rokonairdl nincs adatunk, testvérei nincsenek;
két ldnya kozill a kisebbik (11 éves) szintén gyakran szenved
kétoldali szemgyulladdsban. Nagyobbik ldnya (19 éves) egészsé-
ges.

Szemészeti vizsgélatkor latdsélessége korrekcidval jobb olda-
lon 0,4; bal oldalon 0,2 volt. Mindkét szaruhartydjaban réslam-
pas vizsgalattal centralisan szubepithelidlisan elhelyezkedd ko-
rillirt sziirkésfehér homalyokat taldltunk, kéztiik tiszta cornea
teriilettel (/. dbra). A centrumban az epithelium alatt tiiszirdsnyi
kerek barna elszinezddés volt ldthaté. A periféria 2-3 mm-es
csikban eltérést nem mutatott. A stroma transzparens, érmentes




260 Szemészet 132 (1995)

1. dbra. A beteg bal szeme kozvetlendl a mutet elotl. A cornea centru-
méban szubepithelidlisan sziirkésfehér homalyok lathatdak, koztiik tisz-
ta cornea teriiletekkel

volt. Az endotheliumban pontszerii bemélyedéseket és pigmen-
taltsadgot figyeltiink meg.

A szem t&bbi részét épnek taldltuk. A bulbusok echogrifiailag
tisztak, szemnyomdsa normélis volt. A laboratdriumi vizsgalatok
eltérést nem mutattak.

Optikai célbdl bal szemén perfordld keratoplasztikét végez-
tiink.

Anyag és médszer

Az eltdvolitott szaruhdrtya korongot hisztolGgiai, immun-
hisztokémiai, elektronmikroszkdpiai mddszerekkel vizsgéltuk.

A kozépen kettévigotlt cornea szdvet egyik felét formalinban
rigzitettiik, majd paraffinba dgyaztuk. A rutin Haematoxylin-
Eosin festésen kiviil hisztokémiai reakcidkat [perjodsav-Schiff]
(PAS), pikrosziriusz, toluidinkék, dimetilmetilénkék] végeztiink.

Az immunhisztokémiai reakcidkat szintén paraffinba dgyazott
anyagon végeztiik indirekt immunperoxidéz technikdval. Fib-
ronektin kimutatdsra poliklondlis anti-humén fibronektin ellena-
nyagot, vimentin kimutatisra monoklondlis anti-humdn vimentin
ellenes ellenanyagot hasznaltunk (DakoPatts, Dénia).

A reakcidk elGhivasa diaminobenzidinnel (DARB) tortént.

A szaruhdrtya szdvet masik felét glutdraldehidben régzitettiik,

2. dbra. A beteg bal szeme 3 évvel a perforalé keratoplasztika miitét
utan. Sima, csillogd, érmentes transzplantatum

az utéfixdlas osmiumtetroxiddal tortént. Kontrasztozds utdn
(uranylacetat, dlomacetdt) az anyagot Aralditba dgyaztuk, g
metszeteket JEOL 100 B elektronmikroszképpal vizsgiltuk.

Eredmények
Betegiink gydgyuldsa szévGdménymentes. Harom évvel 3

mitét utdn a transzplantitum sima, csillogd, érmentes (2. dbra).
A latds korrekceid nélkiil 1,0.

3. abra. Epithelialis oedema, centrdlisan duplikdlédott Bowman-memb-
ran és néhdany PAS pozitiv szemcse (PAS 320x)

4. 4bra. A himrétegbe is benydld fibroblaszt és kotdszévet szaporulat
(dimetilmetilénkék 320x)

5. abra. Az elviltozdsnak megfeleld teriileten, szubepithelidlisan a ros-
tok kettds torése csokkent (pikrosziriusz 320x)
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Az eltdvolitott szaruhdrtya szbveti jellemzSi a kovetkezdek
voltak:

Az epithelium egyenetlen vastagsdgi, rétegeiben intra- és
extracellularis 6déma lathatd, A Bowman-membrin toredezett,
helyenként vagy hidnyzik, vagy duplikdlédott, szubepithelidlisan
PAS pozitiv szemcsék figyelhet6k meg (3. dbra). A stroma felsd
részében a hamrétegbe is benyilva fibroblaszt és kotdszovet
szaporulat észlelhetd (4. dbra). Itt a rostok a normdlisndl véko-
nyabbak, szabdlytalan alakidak és lefutdsdak, kettdstorésiik (5.
dbra) és metachromasidjuk csokkent. A substantia propria mé-
lyebb rétegei sziveti eltérést nem mutatnak. Az egyrétegiiendothel
sejtboritds helyenként hidnyzik (6. dbra). Az elvégzett Masson
trichrom (hyalinkimutatds) és Kossa (mészkimutatis) reakcidk
negativak voltak.

Immunhisztokémiai vizsgdlatok szerint vimentin pozitivitds
lathaté a szubepithelidlisan elhelyezkedd, nagy szidmban jelen
1év§ keratocytikban (7. dbra). Az endothel sejtrétegében a nor-
malis korilmények kozott jelen 1évG vimentin expresszivitds he-
lyenként hidnyzik. Fibronektin immunreakcid az epithéliumban
és a formalédo kollagén rostoknak megfelel§ teriileteken jelenik
meg.

Elektronmikroszkdpos kép alapjin a fragmentdlddott Bow-
man-membran alatt degeneralddott keratocytak figyelhetSk meg,
cytoplazmdjuk vacuolumokkal és fibrillogranuléris anyaggal
kitoltott (8. dbra).

6. dbra. Helyenként az egyrétegi endothelium scjtboritds hianyzik
(dimetimetilénkék 400x)

7. dbra. Vimentin immunpozitivitds a szubepithelidlis keratocytdkban.
(ABC technika 400x)

8. abra. Az epithelium alatt clhelyezkedd vacuolizdlodott keratocyta
(elektronmikroszkopia 6300x)

Megbeszélés

Az irodalomban a szaruhdrtya eliilsé részében elhelyezkedd
dystrophidknak t6bb kiilénbzd klinikai és szdvettani klasszifi-
kécidja olvashato [16, 17, 18], és a felosztdsok mind a német,
mind az angolszdsz irodalmi lefrdsokon beliil is ellentmondéso-
sak [10, 18, 19]. Az elsé ellentmondds abbdl addodik, hogy a
szemészeti irodalomban a degenerdcid és a dystrophia fogalmak
(féként a Vogt dystrophia esetében) szinonimédkként haszndlato-
sak, holott patoldgiailag mds folyamatokat jelolnek [1, 12]. Az
eredeti leirds egy 80 éves férli mindkét oldali cornedjit érintd
centrélis, kerek vagy polygonilis sziirkésfehér szubepithelidlis
homélyokrdl tesz emlitést, koztiik tiszta cornea részekkel; amely
Vogt szerint is senilis degenerdcid képének felelt meg [14].
Azonban mds szerz8k hasonlé elviltozasokat figyeltek meg
fiatal felnGtteken [11], csalddi halmozdddssal, domindns 6rokld-
dés menetét mutatva. Ez utébbi esetekben mdar valdban cornea
dystrophidkrdl van sz6 [4]. Ez a lehetséges magyardzata annak,
hogy a betegség az irodalomban idénként a degenericidék, idén-
ként a dystrophiak k&zott bukkan fel.

A miésodik ellentmondas az eliilsd cornea mozaik (anterior
corneal mosaic) és az elilsd szemcsés krokodilbér degenerdcid
(anterior crocodile shagreen, Vogt) terminolégial megjeltlések-
ben rejlik [2, 3]. A két fogalom nem azonos, bir helyenként
szintén szinonimdkként emlitik [2]. Az el8bbi esetben 2%-o0s
fluoreszcein oldat szembe cseppentése utdn a lezirt szemhéj
enyhe masszirozdsaval valthatd ki a mozaik mintdzat, amelynek
pontos anatdmiai, morfoldgiai hattere nem ismert.

Az cliilsé szemcesés krokodilb6r dystrophia fény- és elektron-
mikroszkdpos feldolgozast is add leirdsival csak igen kevés
esetben taldlkozunk [11, 13]. A klinikai és fGleg a szbvettani kép
alapjdn a folyamat az epithelium, a Bowman-membrin és a
stroma eliilsé részében zajld folyamatra utal. A hisztokémiai
reakcidk segitségével az elviltozds a centrilis szubepithelidlis
szaruhdrtya teriiletre lokalizdlhaté. Szovetileg a folyamat patold-
giai alapjit a fokozott keratocyta tevékenységhez kapcsolhatd,
tijonnan képzadott, szabdlytalan lefutasd kollagén rostok jelent-
hetik. Erre az intenziv sejttevékenységre utal a pozitiv vimentin
¢és fibronektin immunhisztokémiai reakcid. Ezt megerdsiti az
elektronmikroszkdpiai kép is, a keratocytik plazméjat kdros
fibrillogranuliris anyag tolti ki.

A szévettani vizsgilatok alapjin, elképzelésiink szerint, a
megbomlott anyageseréji keratocytdk o) rostokat képezve a
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A cornea eliilsé dystrophidinak jellemzéi

L. tdblizat

Oroklédés Tiinetek Tiinetek Klinikai kép Fénymikroszkop Elektron-

menete kezdete mikroszkép
Reis- domindns gyermekkor jelentds egyenetlen felszin, basal és Bowman- géndor
Biicklers litisromlds  kétoldali lépesméz membrin destrukcick filamentumok
dystrophia alakd homaly fibrotikus lamellak
Thiel- domindns  gyermekkor ldtdsromlds, kétoldali térkép hyalin szemcsézettség pélcika
Behnke fénykeriilés, alakid homadly (Masson-trichrom filamentumok
dystrophia fajdalom pozitivitds)
Grayson- domindns  gyermekkor litisromlds, egyenetlen felszin, igen vékony epithelium,  felsd stroma
Wilbrandt fénykeriilés  kétoldali sziirkésfehér  kijzte és a Bowman kozott érintetlen
dystrophia homaly PAS pozitiv anyag
Recidivailoé domindns  gyermekkor, ldtdsromlds, egy- vagy kétoldali vastag epithelidlis basal epithelium sejtek
nem fiatal fénykertilés, centralis bullik membran kozotti
traumais felndttkor fdleg ébredés hemidesmoso-
erozio utin mék defektusa
Kerato- domindns  gyermekkor, ldtdsromids  kétoldali centrilis toredezett Bowman- vékony,
conus recessziv  fiatal ectasia membran, vékony ir- irreguldris

felndttkor reguldris stroma lamelldk  lamellik
Vogt dominins gyermekkor fokozatos kétoldali polygondlis  granuldris depozitumok keratocytikban
dystrophia ¢és senium litasromlds  centrélis homaly a Bowman-membran vacuolumok, fib-
szintjében rillogranularis
anyag

Bowman-membrén destrukcidjat okozzak. Ez a folyamat felelds
a recidivalé ham erdzickért és a beteg panaszaiért. A hegesedés
stadiuméba érve a fiatal kotSszoveti rostok alakja szabélytala-
nabbd vilik, kettGstorésiik, metachromésiajuk csokken. Az igy
Iétrejott mdsodlagos kollagén lamelldk, a stroma felsd részében
clhelyezkedve, egy id6 utdn nyugalomba keriilnek, a betegnek
panaszt mar nem okoznak.

Esetiinkben a betegség kezdete (zyermekkor), a beteg életkora
(36 év), a klinikai kép (mindkét szaruhdrtyiban centrdlisan,
szubepithelidlisan elhelyezkeds, kériilirt sziirkésfehér homé-
lyok, koztiik tiszla cornea teriilettel; az endotheliumban pig-
mentéltsig) és a szovettani vizsgdlatok alapjn az elvaliozdst a
cornea eliilsd dystrophidi kizé soroltuk. A kérkép az eliilsg
szaruhdrtya dystrophidk koziil kétségteleniil a Vogt szemcsés
krokodilbdr dystrophidval (Vogt's anterior crocodile shagreen)
mutatta a legnagyobb klinikai és patoldgiai hasonldsagot. Jelen-
t6sklinikai és patol6giai cltérések miatt mégsema Vogtdystrophia
diagnézisat allitottuk fel.

F6 hasonldsdg a Vogt szemcsés krokodilbér dystophidval a
betegség kezdete és klinikai képe volt. Fontos kitlonbség az
esetiinkben észlelt Bowman-membrén és endothelium rétegegyi-
dejd érintettsége volt. Az endothel sejtréteg érintettsége mind
klinikailag, mind szivettanilag kimutathaté volt, amit a kéros

vimentin expresszivitds is megerdsitett [9]. Tovébbi kiilonbség a
szvettani vizsgdlatokkal igazolt mészlerakédas hidnya, ami az
epithelium alatt és a stroma felsd rétegében lerakddva a Vogt
dystrophia egyik f6 hisztoldgiai ismérve [11, 13]. Hasonld sza-
ruhdrtya betegség a szemészetben — amely egyszerre két cornea
réteget is érint — az endoepithelialis (Fuchs) dystrophia — amely-
nek természetesen egész més az etiolGgidja, klinikopatolégiaja és
létrejottének mechanizmusa is.

A perforald keratoplasztikét éppen az endothelium érintettsé-
ge miatt vilasztottuk, szemben a szaruhdrtya eliils6 rétegében

jelentkez8 dystrophidk esetén ajénlott lamelldris keratoplasz-

tikdval [11].

Aklinikai és szovettani vizsgalatok sordn a legnagyobb nehéz-
séget a differencidldiagnosztikai szempontok jelentették. Az
eliilsd hatdrhértya dystrophidinak felosztdsa nem egységes [35, 6,
15, 16, 17, 18], ezért tiblazatban foglaltuk 6ssze a jelentSsebb
kérképeket, klinikai és szovettani jellemzdiket (1. tdbldzat).
Talén meglepd médon akeratoconus is a tdblazatba keriilt. Ennek
az az oka, hogy a szévettani kép a keratoconussal is jelentGs
hasonlSsdgot mutatott. Ezért mas szerzékkel egyiitt szeretnénk
felhivni a figyelmet, hogy megfelels anamnézis, csalddi anamné-
zis hidnyaban a réslampés és a hisztolégiai vizsgdlatok eredmé-
nye 6nmagéban nem elegend§ a helyes diagnézis felllitdsdhoz
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[10]. Az elviltozasok a cornea igen vékony rétegében zajlanak,
gyakran hasonld klinikai és szoveti képet 1étrehozva.

Mivel eredményeink jelentSs eltérést mutattak a kordbban
megfigyeltektSl [11, 13], ezen tényeket Gsszegezve meriil fel a
dystrophia ,.endothelialis et Bowmaniensis” lehetséges ij fogal-
ma.
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DOTE Szemklinika
4012 Debrecen, Nagyerdei krt. 98,

A Debreceni Orvostudoményi Egyetem Szemklinikajanak
1996. évi tovabbképzési tanfolyamai

I. Keratoplastica tanfolyam

Elméleti és gyakorlati képzés a szaruhdrtya-atiiltetés témakorében

Idépont: 1996. mircius 25-28.
Helye: DOTE Szemklinika
El6adék: Dr. Berta Andras egyetemi tandr
Dr. Alberth Béla egyetemi tanar
Dr. Zajacz Magdolna egyetemi tandr
Dr. Baldzs Erzsébet egyetemi adjunktus
Dr. Facské Andrea egyetemi adjunktus
Meghivott eldaddk: Dr. Siiveges Ildikd egyetemi tandr
Dr. Kolozsvari Lajos egyetemi tandr

Részvételi dij: 15 000,- Ft

A tanfolyamot minimum § jelentkezé esetén inditjuk el. Maximalisan 12 f6 jelentkezését fogadjuk el.
Jelentkezhetnek olyan szemész szakorvosok, akik szemmiitétek végzésében legaldbb 5 éves gyakorlattal rendelkeznek.

I1. Szemfenéki betegségek diagnosztikdja (ophthalmoscopia, angiographia, echographia) és lasertheraipidja

Idépont: 1996. november 25-26.
Helye: DOTE Szemklinika
Elgaddk: A DOTE Szemklinika orvosai

Részvételi dij: 6000,~ Ft

A tanfolyamot minimum 5 jelentkez esetén inditjuk el. A tanfolyamra maximdlisan 15 f6 jelentkezését fogadjuk el.




