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1. Roviditések jegyzéke

ACD- eliils6 csarnok mélység (anterior chamber depth)
AL- tengelyhossz (axial length)

CCT- centrélis cornea vastagsag (central corneal thickness)
D- dioptria

HDL- high density lipoprotein

LCAT- lecithin cholesterin acyltransferase

LDL- low density lipoprotein

PAS- perjédsav-Schiff

UBM- ultrahang biomikroszkoép

UH-ultrahang

SD- standard deviacid



2. Bevezetés

A szaruhdrtya legjelentOsebb funkcidéi kozé tartozik az atlatszésdgnak €s a torderd
fenntartdsdnak a képessége. Ennek feltétele a cornedt alkotd sejtek és sejt kozotti dllomany
szabdlyos elrendezddése és optimdlis funkciondlis egysége. A szaruhartydban az epithelium
€s az endothelium kivételével kevés sejt taldlhatd. A stroma térfogatdnak csak 10%-at alkotjak
sejtek, mig 90%-a sejt kozotti dllomanybdl €piil fel. Az ép szaruhértya ereket nem tartalmaz.
A kiilvilag felé a konnyfilm, mig az intraocularis szovetek felé a csarnokviz hatarolja. A
szaruhdrtya degenerativ és velesziiletett elviltozdsaival egyiitt jaré folyamatok megbontjak a
cornea integritdsat és az €p viszonyokhoz képest eltérd paraméterekkel jellemezhetok. A
szaruhdrtya vastagsagdnak mérése kozvetett adatokat szolgdltathat a cornea szerkezetérol.
Erre a célra a leginkabb alkalmazott, elterjedt eljards az ultrahangos pachymetrids vizsgélat a
mindennapos szemészeti gyakorlatban. Ezzel a vizsgdlomoddszerrel nemcsak kiegészitd
adatokat nyerhetiink egy korképrdl, hanem ezen informdcidk dontden befolydsolhatjdk a
terdpids lehetOségek alkalmazasit. Abban az esetben, ha a cornea szovetei difftizan
elvékonyodnak, akkor a pachymetrids vizsgdlat segithet annak eldontésében, hogy az
alkalmazni kivant terdpia (perfordlé keratoplastica) kivitelezhet6-e? Bizonyos cornea
degeneraciok esetében pachymeterrel kimutathaté a szaruhdrtya vastagsdgbeli novekedése.
Tovabbi modern kiegészitd vizsgdlomodszert alkalmazva pontosabb képet kaphatunk az
alapbetegségrdl: a konnyfilm zsirsav és szerves foszfor tartalmat kromatogrifids és
fotometridss modszerekkel meghatdarozva nyerhetiink tovdbbi adatokat a cornedlis
depozitumok tulajdonsagairdl. Velesziiletett cornea betegségek esetében is fontos segitséget
nydjthat a pachymetria. Microcornea esetében pachymetrids vizsgédlatokkal is ald lehet
tdmasztani a cornea strukturdlis integritasat timogat6 adatokat. Amennyiben a pachymetrids

vizsgalatokkal a cornea vastagsiga a normdlis tartomdnyon beliillinek adddik, ez indirekt



moédon az atlagos histologiai struktira meglétét tdmasztja ald. Ahhoz azonban, hogy a kéros
pachymetrids adatokat megfelel6 mdédon tudjuk értelmezni, ismerniink kell a
vizsgdlomoddszerrel és a késziilékkel meghatarozhaté normaél tartomédnyokat és a kiilonb6z6
instrumentumok 4ltal meghatdrozott adatok korreldcidjat is. Az elterjedten hasznalt
ultrahangos (UH) biometridra alkalmas késziilékek esetében jelentdséggel bir az is, hogy a
beteg nyomon kovetése sordn az egyes UH-os gépek dltal szolgdltatott adatok mennyire
koherensek. Ezért 6sszehasonlité vizsgalatok elvégzése célszerti tobb UH biometrids késziilék

alkalmazasa esetén.



3. Irodalmi attekintés

3.1. A szem biometriai paramétereinek meghatarozasa

3.1.1. Szaruhartya vastagsag mérése-pachymetria

A szaruhdrtya vastagsdganak mérése elengedhetetlen a cornea dllapotdnak, az endothelium
pumpafunkciéjanak megitélése, a cornea ectaticus dystrophidi és degenerativ folyamatai,
kontaktlencse indukélta elvéaltozasok, glaucoma, szdraz szem diagnosztika, diabetes mellitus
okozta cornedlis elvéltozdsok meghatdrozdsa, valamint a sebészi, refraktiv sebészeti
beavatkozasok tervezése és kovetése esetén (26,39,50).

A cornea vastagsdg mérésére alapvetOen optikai €s ultrahangos moddszerek ismeretesek. A
méréseket altaldban a szaruhdrtya centrumaban végezziik el. Az igy kapott ért€k a centrdlis
cornea vastagsdg (central corneal thickness-CCT). A klinikai gyakorlatban a mérést kordbban
réslampéara szerelt prizmas optikai pachometerrel végezték (46). Hazankban Zajacz
hangsilyozta elsOként az optikai pachometria jelentdségét a szaruhdrtya betegségek
(hyalokeratopathia) nyomon kovetésében és diagnosztikajaban (83).

Késobb tobb, kiillonbozd elven alapulé mdédszert fejlesztettek ki, amelyek pachymetrids
mérések végzésére is alkalmasak: spekularmikroszkopia, 1ézer Doppler interferometria,
parcidlis koherencia interferometria, optikai alacsony koherencia reflektometria, konfokélis
cornea  mikroszkopia,  Scheimpflug  kamera, optikai  koherencia  tomogréfia
(15,26,28,39,50,53). Ezen vizsgdlé moddszerek kozos jellemzdje, hogy bizonyos esetekben a
cornea szerkezetérdl in vivo adatokkal is képes szolgdlni. Hatranyukként emlithetd, hogy csak
optikailag tiszta szaruhdrtya esetén képes érdemi informéciét adni. A mindennapos klinikai

gyakorlatban az egyszer(, gyors és megbizhato ultrahangos (UH) pachymetria terjedt el. Ez a



vizsgdlat az erre a célra kifejlesztett A-scan mdédid UH-os pachymetrekkel végezhetd el,
kontakt, vagy non-kontakt mddon. Erre a célra 10, vagy 20 MHz-es transzducert
hasznalhatunk (32,54). Az 4jabb fejlesztésii pachymeterek felbontéképessége 1um koriil van
(32,54). A szaruhartya vastagsdg meghatarozhat6 UH biomikroszképpal (UBM) is, amihez
50-80 MHz-es transzducert haszndlnak (32,39,54,76). Az UBM képes a cornea szerkezetérdl
in vivo képet adni 20-60 um-es felbonté képesség mellett. Ez a késziilék alkalmas az eliilsd
szegmentum tobb morfometriai jellemzdjének a meghatdrozdsara is kiilonos tekintettel a
csarnokzugi képletekre (54). Az UH-os pachymetria kivitelezhetdségét a cornea optikai

allapota nem befolyasolja.

3.1.2. Az eliils6 csarnok mélység meghatarozasa

Az eliils6 csarnok mélység (anterior chamber depth-ACD) meghatdrozasdra az itt zajlé
korfolyamatok megitélése és a millencse tervezés miatt van sziikség (32,54,55). Erre a célra
az optikai elven mikodo késziilékek is megfeleldek, de alkalmazhatésdgukat a cornea
atlatszésdga jelentOsen korldtozza. Hasonléan a pachymetridss mérésekhez, az ACD

meghatdrozasira az UH-os biometerek terjedtek el a klinikai gyakorlatban (32,54)

3.1.3. A bulbus tengelyhosszanak meghatarozasa

A tengelyhossz (axial length-AL) meghatarozdsanak bizonyos korfolyamatok (myopia,
glaucoma) megitélésén tul a milencse tervezésben van kiemelkedd szerepe (32,54). A
tengelyhossz meghatdrozdsara az optikai moddszerek koziill a parcidlis koherencia
interferometria is haszndlhatd, de csak optikailag tiszta torOkozegek esetén. Ez pedig
kiillonosen a sziirkehdlyog miitétet megel6zéen végzett milencse tervezést neheziti meg

igazan. A tengelyhossz meghatarozasa csakugy, mint az ACD és CCT vizsgalata esetén is az



UH-os biometria az, amely a legszélesebb korben elterjedt. Ez azzal magyarazhato6, hogy ez
az a mddszer, amely konnyen, gyorsan, koltség hatékonyan és reprodukalhatdan kivitelezhetd.
Napjainkra az optikai elven miikodo késziilékek haszndlata egyre szélesebb korben terjed el a
szem biometriai paramétereinek a meghatdrozdsdban. Az optikai elven mikodo
milencsetervezd késziilék €s a Scheimplfug kamera segitségével a numerikus adatokon til a
szem anatomiai struktdrdjardl is képet alkothatunk. Az ultrahangos biometerek azonban a
torokozegek borussiaga esetén is reprodukdlhatéan hasznalhaték, amikor az optikai késziilékek

alkazmathatésaga korlatozott.

3.2. Konnyvizsgalatok jelentosége a cornealis kérfolyamatok
meghatarozasaban

Differencidl diagnosztikai nehézséget okozd szaruhdrtya elvéltozdsok esetében sokszor a
végsod diagndzis az eldzd fejezetben jellemzett szofisztikalt, in vivo szoveti szintli felbontést
biztositd késziilékekkel sem lehetséges. Ilyen az esetekben egyéb vizsgdlé mddszereket kell
keresniink. Erre j6 megoldédst jelenthet a szaruhdrtya felszinét a kiilvilaggal 0sszekotd
konnyfilm vizsgalata. (8,9,10,11) Ennek sordn nemcsak statikus, numerikus paraméterket
nyerhetiink a szaruhdrtyar6l, hanem a szem eliils0 szegmentumdban zajlé patoldgids
folymatok anyagcseréjét, biokémidjat is nyomon kovethetjiik.

Bilaterdlis lipid keratopathia gyanija esetén a cornea homadly lipid eredetének igazoldsara
konnyvizsgéalatokat végeztiink. Hipotézisiink alapja az volt, a 18nm-nél kisebb lipoproteinek
képesek a limbalis erekbdl a konnybe, illetve a szovetekbe diffunddlni (3,19,75). Ezért
betegek konnyének zsirsav és foszfor tartalmdt hataroztuk meg. Mivel ilyen tipusd

vizsgalatok kordbban ismereteink szerint nem torténtek, ezért a moédszert is kidolgoztuk.



4. Célkituzések

Célul thztiik ki, hogy megvizsgdljuk a legijabb fejlesztésii, hasonl6 elven miikodé UH
késziilékekkel egészséges szemeken végzett biometriai vizsgdlatok eredményeinek
korrelacidjat, valamint az UH biometrids és egyéb korszerli vizsgdlomodszerekkel nyert

adatok jelentOségét ritka cornea betegségek esetén.

4.1. Két uj fejlesztésii ,,A”” képes UH késziilékkel végzett 6sszehasonlito
biometriai vizsgalatok.

A refraktiv és cataracta sebészeti beavatkozasok tervezése, valamint cornea kérfolyamatainak
megitéléséban az UH biometridnak kiemelked6 jelentdsége van.
Feltételeztiik, hogy a hasonl6 elven miikodd UH késziilékek altal hasonl6 technikdval végzett
biometriai mérések kozott van korrelédcio.
- Egészséges szemeken hasonlé technikdval meg kivantuk hatdrozni
o acentrdlis cornea vastagsagot (CCT)
o az eliils6 csarnok mélységet (ACD)
o aszem tengelyhosszat (AL), két 0j fejlesztéstt UH késziiléket haszndlva.
- Célunk volt, hogy meghatdrozzuk a mért adatok korrelacidjat és a késziilékek

helyettesithetdségét betegkdvetés sordn.
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4.2. Keratoglobus klinikopatholodgiai vizsgalata.

A keratoglobus egy igen ritka, kétoldali, a szaruhdrtya minden rétegének elvékonyodasdval
jaré cornea disztréfia. A keratoglobus esetén a diffiz cornedlis elvékonyoddst kivantuk
pahcymetridval megitélni.

- A cornea vastagsdginak teljes feltérképezését a diagndzis felallitdsdhoz haszndltuk. A
keratoglobus klinikai megjelenési formdjat €s szovettani eredményeinek Osszevetését
terveztiik a pathogenesis pontosabb feltérképezésében.

- A pachymetrids vizsgdlat kapcsan kivantuk megtervezni a megfeleld mutéti eljarast.

4.3. Tengelymyopiaval egyiitt el6fordulé microcornea esetén végzett
biometriai vizsgalatok.

A microcornea €s a tengely myopia egyiittes el6forduldsardl igen kevés irodalmi adat all
rendelkezésre, amely alapjan a kérkép leirdsa sem egységes.

A feltételezetten struktirdjaban €p, de atmérdjében kisebb cornea pachymetrids és a szem
eliils6 €s hatuls6 szegmentumanak biometrids vizsgalatait tiiztiik ki célul.

- Meg kivantuk vizsgélni a ritka kérkép klinikai jellemzdit €s a pachymetrids, valamint az

eliilsé csarnok mélység és a tengelyhossz vizsgalatok eredményei kozotti kapcsolatot.

4.4. Primer lipid keratopathia esetén végzett pachymetriai és
konnyvizsgalatok.

A xanthoma corneae a nemzetk6zi irodalomban is egy olyan igen ritkdn targyalt szaruhdartya

elvéltozas, ahol a cornedban gylrli alaku bilateralis lipid depozici6 l4thato.
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Célul ttiztiik ki, hogy primer lipid keratopathia esetén meghatdrozzuk a pachymetrids adatokat
és a feltételezhetéen a CCT novekedést okozé lipid depozitumok kémiai tulajdonsdgairdl
konnyvizsgélatok révén tovabbi informacidkat szerezziink.

- Konnyvizsgélatok sordn kivantuk behatdrolni a cornedlis lipid depozitumok kémiai

szerkezetét €s a pontos diagnozis feldllitasat.

5. Modszerek

5.1. Két 4j fejlesztésii ,,A”” képes UH késziilékkel végzett 6sszehasonlito
biometriai vizsgalatok.

A szem pathologids folyamatainak megitélésében és sebészeti beavatkozasok
megtervezésében, a miitét utani kovetésben a szemorvosnak elengedhetetleniil sziikksége van
pontos, numerikus adatok ismeretére. Az ultrahang A scan biometria, a legelterjedtebb
eszkOze a szemészeti gyakorlatban nemcsak a cornea vastagsdgdnak, hanem az eliilsé csarnok
mélységének, valamint a tengelyhossz meghatdrozdsanak is. Ennek megfelelden két ujabb
fejlesztésli A scan ultrahang késziiléket (pachyméter/biométer) megbizhatésdgat, a mérések

kozti korrelaciot hasonlitottuk 6ssze.

A miiszerek

A mérésekhez az OcuScan RxP (Alcon, Forth Worth, Texas, USA) és az AL-2000
(Tomey, Erlangen, Németorszdg) késziilékeket hasznaltuk. Pachymetria €s biometria
tizemmodban automata vagy manudlis mérési funkcié valaszthatd. Pachymetria esetén 20

MHz-es, biometria esetén 10 MHz-es kézifej 4ll rendelkezésre. A corneavastagsdg mérésekor
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egy pontban (a centrumban) 10 mérést végezhetiink egymas utdn, mérések utdn megkapva az
atlagot €s a szdrdst. A vastagsdg nemcsak a centrumban mérhetd, hanem a cornea még 24,
tetszOleges sorrendben rogzitett pontjardl is, a kozépponttdl szamitott 3, 6, 9 mm atmérdju
korben, 45 fokonként. A miiszerek az intraocularis lencse tervezéséhez sziikséges legujabb
generdcios tervezd képleteket is tartalmazzdk: SRK T, SRK II, Hoffer Q, Binkhorst II,
Holladay és Haigis formuldt. A mérések tartomanya tengelyhossz esetében 15-40 mm kozott

van. A mérések pontossdga mindkét gépnél 0,1 mm.

Vizsgélt egyének

A vizsgalatok sordn 40 beteg (20 férfi és 20 nd) 80 szemén (40 jobb és 40 bal szem)
végeztiink méréseket. A tanulmdnyba azok keriiltek bele, akik az eliilsé €s a hatulso
szegmentum allapotat befolydsold szisztémds €s szemészeti betegségben nem szenvedtek,
kordbban nem viseltek kontaktlencsét és fénytorési hibajuk (szférikus és asztigmids) nem

haladta meg a £+ 3,0 D-t.

Mérések

A vizsgdlatokat pupillatagitds nélkiil ugyanazon gyakorlott vizsgdlé végezte,
érzéstelenitd szemcseppentés utdn (oxybuprocainium hydrocloride) kontakt médszerrel. A
vizsgalt egyének széken iilve, egyenesen eldre tekintettek és egy szemmagassdgban 1évo
tdrgyra ugy fixdltak, hogy az nem igényelt akkomodaciét. A mérések sordn az ultrahangos
mérofejet a szaruhdrtydra merdlegesen, annak kozéppontjdhoz érintettiilk, igyekezve
minimélis kompressziét gyakorolni. Egymds utdn mindkét miszerrel elvégeztik mind a
pachymetridt, mind a biometriit, szemenként 10-10 alakalommal. Meghataroztuk a centrélis
cornea vastagsdgat (CCT), az eliils0 csarnok mélységét (ACD), illetve a bulbus

tengelyhosszat (AL) a bulbus optikai kozéppontjaban. Miiszerenként és szemenként 30,
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mindosszesen 60 mérést rogzitettiink minden szemrdl. Minden paciens utdn az ultrahangos

fejet fertétlenité kenddvel (Sanalk, Uniclean, Budapest) toroltiik le.

Statisztika

A nyert adatokat az atlaggal és a standard deviacioval (SD) jellemeztiik. A véltozok
feldolgozasa a Wilcoxon teszttel az SPSS (version 10.0 for Windows; SPSS Inc., Chicago,
USA) szoftver felhaszndldsdval tortént. A kiillonbségeket szignifikdnsnak tekintettiik, ha
p<0,05 (konfidencia intervallum 95%). Tovéabbi Osszefiiggéseket a Spearman-féle korrelacios

koefficienssel (r) nyertiink

5.2. Keratoglobus pachymetrias vizsgalata

Esetismertetés

Egy 11 esztendds arab szarmazasu fiigyermek kétoldali latdsromlds miatt kereste fel
intézetiinket, akinek kordbban szemészeti panasza nem volt. A latasélesség mindkét szemen
0,1 volt, amit iiveg nem javitott. A szaruhdrtya dllomanya mindkét oldalon kifejezetten
elvékonyodott, egyenletesen elddomborodott, a széli részeken finom stromahomadly volt
lathaté (1.4bra). A cornea atmérdje fiiggdleges €s vizszintes irdnyban is 10 milliméternek

addédott. A mélyebb részek eltérést nem mutattak.
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1. abra: A bal cornea elvékonyodasa és eloboltosuldsa lathaté

Vizsgalatok

A corneatopografids vizsgdlatokat EyeSys (Houston, Texas, USA) késziilékkel végeztiik és
értékeltiik. Ultrahangos pachyméter (Paxial 6.1, Alcon, Fort Worth, Tx, USA) segitségével
hatdroztuk meg mindkét oldalon a cornea vastagsdgat a centrumban, valamint az ettdl 3, 5, 7,
10 mm-es atmérdjii korokben 45 fokonkénti felosztdsban is. Az 0Osszes klinikai adat
figyelembe vételével és értékelése utdn a bal szemen perfordlé keratoplasztika miitétet
végeztink. Az eltdvolitott szaruhdrtyakorong rutin (Hematoxilin-eosin festés) szovettani

vizsgdlata mellett mds hisztokémiai reakciokat (Toluidin-kék, PAS, Van-Gieson festés) is

értékeltink.
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5.3. Tengelymyopiaval egyiitt el6fordulé microcornea esetén végzett
biometriai vizsgalatok

Esetismertetés

A 64 éves férfi beteg 29 éve 4all primer zart zugi glaucoma miatt szemészeti gondozds
alatt. Szemészeti ambulancian 2005-ben jelentkezett latdsromlds miatt. A beteg csalddi
anamnézise negativ volt, elmonddsa szerint gyerekkordban jol litott, szemiiveget nem viselt.
A szisztémas betegségek koziil a pulmonalis emfizéma emlithetd meg. Szemészeti vizsgalata
sordn a visus myopids korrekcidval a jobb oldalon (-9,0D sph -2,0 D cyl ax 80°) 0,03, mig bal
oldalon (-8,0D) 0,1 volt. A cornea -mindkét oldalon- vizszintesen 8,0 mm, fiiggblegesen 7,5
mm atmérdji volt (2. dbra). A mindkét oldalon tiszta cornea mogott az eliilsé csarnok
sekélyebb volt. A pupilla alakja, helyzete, valamint az iris szerkezete mindkét szemen
normdlis volt. Mindkét lencsében kifejezett maghomadlyokat észleltiink. Mindkét iivegtest
szerkezete toredezett volt. A fundus vizsgédlata sordn mindkét oldalon silyos myopids
degeneraciora jellemzd eltéréseket tapasztaltunk (3. dbra). A szemnyomas lokalis latanoprost,

timolol-pilocarpin kombindci6 hasznédlata mellett 18/22 Hgmm volt.

Vizsgalatok

Cornea topografiat (TMS-2N, Tomey, Erlangen, Germany) végeztiink a szaruhartya
torderejének megéllapitdsa miatt. A csarnok mélységet €s a zugot UH biomikroszképpal
(OTI Scan HF35-50 Ophthalmic Technologies Inc., Toronto, Canada) vizsgalatuk. Kontakt
UH (AL-1000 Tomey, Erlangen, Germany) vizsgdlattal hatdroztuk meg a centrélis cornea
vastagsdgot €s a bulbus (Ocuscan Alcon, Forth Worth, Texas, USA) tengelyhosszdt. A cornea

endothelt EM-1000 (Tomey, Erlangen, Germany) spekuldarmikroszkoppal vizsgéltuk.
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3. 4bra: A jobb funduson myopids degenerdcidra jellemzd kép l4thaté

17



5.4. Primer lipid keratopathia esetén végzett pachymetrias és
konnyvizsgalatok

Esetismertetés

Az 1955-ben sziiletett férfi beteg el0szor 1997-ben jelentkezett klinikdnkon, a latasat
nem zavar0, fehér szaruhdrtya homdly miatt. Szemészeti anamnaesisében sériilés, gyulladas,
mitét nem szerepelt. A szemészeti vizsgalat mindkét oldalon eltérés nélkiili szemhéjakat és
kotohartydt mutatott. A cornedban mindkét oldalon gylir(i alakd periféridss homadly volt
l4that6. Teriiletében szamtalan, finom diffiz sziirkés-fehér pont €s csillogd vonalacska volt a
stroma egész vastagsagdban, a centrum felé szabdlytalan hatarral. A gyliri €s a limbus kozott

a cornea tiszta volt (4. abra).

4.4bra: A jobb oldali cornea periférids homalya lathato
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Ez a cornedlis homdly a bal oldalon nagyobb volt, csak a centrélis optikai zénat hagyta

szabadon (5. 4bra).

5. édbra: A bal oldali szélesebb corneahomaly csak a centrumot hagyja szabadon

Mindkét oldalon az eliils6 szegmentum mélyebb részei, a lencse, az iivegtest és a fundus
eltérés nélkiiliek voltak. A visus mindkét oldalon korrekcidval teljes volt. A szemnyomds
12/12 Hgmm volt. A beteget 6 éven at kovettiik, de a cornedlis folyamat nem progredialt, a
latasélességet sem befolydsolta. A csaladi anamnézis és az dltalanos belgydgydszati vizsgalat
eltérés nélkiili volt.

A cornea vastagsagat AL-1000 (Tomey) ultrahangos pachymeterrel, az endothel sejtszamot
contact specular mikroszképpal EM-1000 (Tomey) vizsgéltuk (50,51). A corneatopografiit

TMS-2N (Tomey) késziilékkel végeztiik.
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Konnyvizsgalatok sordn a szerves kémia mdés teriiletén mar eredményesen alkalmazott,
megfeleléen érzékeny, a zsirsavak és szerves foszfor tartalom kimutatdsdra alkalmas
modszereket alkalmaztunk. Ilyen vonatkozasud vizsgdlatok adatai az irodalomban nem alltak
rendelkezésre. Ezért két — 10-10 f6s — kontrollcsoport tagjainak konnymintdit is megvizsgaltuk.
Az elsd (I.) csoport tagjaindl kérosan emelkedett szérum koleszterin, LDL és triglicerid szint
mellett szemészeti eltérés nem volt. A madasik (II.) csoport tagjaindl sem a szérum lipid
metabolitok szintjében, sem a szemészeti statusban nem taldltunk kérosat.

Az 1. és II. csoport tagjait, valamint betegiinket rendszeresen kontrollaltuk és mindkét oldalrél
konnymintdkat vettiink. A vizsgélathoz sziikséges konnymintdkat ingerléssel (alkoholos oldat
orrba cseppentése utan) kapillariscsovel vettiik le. A mintdk ossztérfogata dtlagosan 300 pl volt.
A mintdkat a vizsgélatok elvégzéséig —20 °C-on fagyasztva taroltuk.

A zsirsavak kimutatdsdt gazkromatografids moddszerrel az aldbbiak szerint végeztik. A
konnymintdkat 50 ° C hémérsékleten vakuumban szdritottuk. A mintdkhoz 0,5 ml BF; —metanol
(Boron trifluorid-metanol 14%) reagenst (SIGMA, Budapest, Hungary) adtunk. Centrifugalas
utdn 1pl-t injektaltunk a HP 5890-es gazkromatograf SP2380-as kromatografids oszlopdra.
Vizsgéltuk a mintdkban a kiilonb6z0 szénatomszamu (C4-Cpq) zsirsavak szazalékos
megoszlasat a kromatogréfids gorbe alatt elfoglalt teriiletet értékelve (45).

A foszfortartalmdnak meghatdrozdsdhoz a konnymintdkat eldszor kénsavval hidrolizaltuk.
Majd 10%-0s ammonium molibdenétot €s 5 g vas szulfatot tartalmazo vizes oldatot hozzaadva,
10 percig éllni hagytuk. A mintdkat ezutdn 700nm-en GBC 911 A (Carl Zeiss,Jena, GDR)
fotometerrel vizsgaltuk. Igy a szervetlen foszfortartalmat hatdroztuk meg. Az adatokat
atszamitva szerves foszforra, ennek tartalmat hatiroztuk meg pg-ban. Ez korreldl a mintak

foszfolipid tartalméval (22).
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6. Eredmények és kovetkeztetések

6.1. Két uj fejlesztésii ,,A”” képes UH késziilékkel végzett 6sszehasonlito
biometriai vizsgalatok.

A vizsgélt személyek atlagéletkora 63,72 év (SD 18,92) volt. A szaruhartyavastagsag, az
eliilsé csarnok mélység és a tengelyhossz adatait tablazatban foglaltuk 6ssze (1. tdblazat). A

két miiszer kozott mindharom adat vonatkozasdban szignifikans kiilonbség volt (p<0,0001).

AL-2000 Ocuscan RxP r
Central corneal thickness 547,46 / 35,70 541,55 /34,97 0,88
CCT (um) (462,0/666,0) (456,0/665,0) p<0,0001
Anterior chamber depth 2,92/048 3,07/0,47 0,86
ACD (mm) (1,98/4,25) (2,06/4,05) p<0,0001
Axial length 22,67/0,84 22,81/0,87 0,91
AL (mm) (20,66/25,75) (20,90/26,25) p<0,0001

1. téblazat: A két miiszer mérési adatai: atlag/ SD, (minimum/maximum értékek),

r= Spearmann r.

Az egyes mérések kozott kifejezett, egyenesen aranyos, szignifikans korrelaciét mutattunk ki.
A két miiszer kozti korrel4cid a tengelyhossz (AL) esetében volt a legkifejezettebb (r=0,91;
p<0,0001) (1. grafikon). A CCT esetében r=0,88; p<0,0001, mig az ACD esetében r=0,86;
p<0,0001 volt, amely szintén erds korreldciot mutat (2.,3. grafikon). Konverzids faktorokat

hataroztunk meg a kiilonboz6 tipusi mérések kapcsan, amellyel a két késziilékkel mért adatok
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kozti osszefiiggést jellemezhetjiik. Ez a CCT esetén 1,010-nek, az ACD esetén 1,050-nek,

mig az AL esetében 1,006-nak adddott.

26

25+

24 4

23+

224

21+

20
20 21 22 23 24 25 26 27

Axial length, AL-2000 (mm)

Axial length, Ocuscan (mm)

1. grafikon: A két miiszer altal mért tengelyhossz (axial length) értékek kozti korrel4cid,

Spearmann r=0,91 (p=0,0001).
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2. grafikon: A két miiszer 4ltal mért centralis cornea vastagsag (corneal thickness)

értékek kozti korreldcid, Spearmann r=0,88 (p=0,0001),microm-pm.
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3. grafikon: A két muszer altal mért eliils6 csarnok mélység (ACD) értékek kozti

korreléacid, Spearmann r=0,86 (p=0,0001).

Kovetkeztetések:
Egészséges szemeken végzett biometriai vizsgalatok alapjan els6ként hasonlitottunk ossze két
Uj fejlesztési UH késziiléket. Mindhdrom vizsgdlt adat vonatkozdsdban statisztikailag

szignifikdns eltérést tapasztaltunk. Mivel mindkét miiszer dltal meghatarozott adatok igen jol
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korreléltak -AL, CCT, ACD- ezért arra kovetkeztethetiink, hogy a fenti paraméterek mérésére
mindkét késziilék jol alkalmazhatd. A betegek kovetése sordn a késziilékek szabadon nem
helyettesithetik egymadst. A konverzids faktorok bevezetésével a miiszerek kozti atjarhatésag

is megoldotta valik.

6.2. Keratoglobus pachymetrias vizsgalata.

Corneatopogréafia sordan mindkét szemen csaknem szimmetrikusan, a cornea vizszintes
felezOvonala feletti részén voltak a legnagyobb torderejli teriiletek: jobb oldalon 63,11 D, bal
oldalon 61,75 D volt .

Az ultrahangos pachymetria adatai szerint mindkét szaruhdrtya egyenletesen
elvékonyodott. A cornea vastagsidga a centrumban a jobb oldalon 434 um, a bal oldalon 461
um volt. A pachymetrids értékek atlaga a jobb oldalon a kdzépponttdl szamitott 3 mm-es
korben 431 pum, az 5 mm-es korben 442 pm, a 7 mm-es korben 405 pum, 10 mm-es korben
546 pum volt. A bal oldalon ezt a mérési sorrendet kovetve rendre a kovetkezd értékeket
kaptuk: 457 um, 473 pm, 465 pm és 527 pum.

A bal szem perforalé keratoplasztika mutétét hat héttel kovetden a latasélesség 0,3-re
javult. A transzplantdtum tiszta volt, j6l illeszkedett. Majd a beteg végleg otthondba tavozott.
Szovettani vizsgdlat sordn megallapitottuk, hogy a cornea egész dllomanydnak vastagsiga
csokkent, az atlagosnak mintegy felére, a Bowman membran centrdlisan hidnyzott. Mig a
sejtszegény stroma csak néhany elvékonyodott collagén rostbdl 4allt, addig a Descemet

membran és az endothelium elvaltozast nem mutatott (6. abra).
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6. dbra: A cornea stroma vastagsaga csokkent, amelyet a collagen rostok elvékonyodasa okoz

(PAS festés, eredeti nagyitds, 20x).

Kovetkeztetések:

A diagnézis feldllitdisit modern vizsgdlomoddszerek kifejezetten -eldsegithetik, illetve
megerOsithetik.  Esetiinkben  ultrahangos pachymetria segitségével a  szaruhartya
kozéppontjaban mért vastagsig jobb oldalon 434 pum, a bal oldalon 461 pum volt. Ultrahangos
pachymetridval els6ként sikeriilt azt is bizonyitani, hogy a cornea dllomanya egyenletesen,
egészen a periféridig elvékonyodott. Azt is megdllapitottuk, hogy a periféria vastagsidga
elégséges volt a donor cornea rogzitéséhez. Ezdltal hatdroztuk meg azt is, hogy melyik

szemen végezhetd el biztonsaggal a perforal6 keratoplasztika.
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6.3. Tengelymyopiaval egyiitt el6fordulé microcornea esetén végzett
biometriai vizsgalatok.

A cornea topografia a jobb oldalon szabalyos, mig bal oldalon irregularis felszint mutatott. Az
atlagos torderd jobb oldalon 39,27 D, mig bal oldalon 38,48 D volt. Az eliilsé szegmentumok
UH biomikroszképos vizsgalata sordn jobb oldalon 1,18mm, mig bal oldalon 1,14mm volt az
eliilsd csarnok mélysége. Az iris eredése meredek volt (7. abra). UH kontakt pachymetria
sordn a jobb cornea centralis vastagsdga 568um, bal oldalon 559um volt. A cornea endothel
spekuldrmikroszképos vizsgalata sordn mindkét oldalon nagyobb, megnytilt sejteket taldltunk
szabdlytalan szerkezettel. UH kontakt biometria sordn a tengelyhossz jobb oldalon 26,42mm,

bal oldalon 25,63mm volt.

1,14 mm

8,20 mm

7. dbra: Bal oldalon sekély eliils6 csarnok abrazolédik az UH biomikroszképos képen, az

eliilsé csarnok mélysége (ACD) 1,14mm.
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Kovetkeztetések:

El6szor hatdroztunk meg UH biometrids adatokat a myopidval szovddott microcornea
korképérol. A cornea pachymetrids vizsgdlata az €p szaruhartyak adataihoz hasonlo értékeket
mutatott, amelyet az endothel spekuldrmikroszképia sem zart ki. Az eliils6 csarnok UH-os
vizsgalata sordn megéllapitasra kertiilt, hogy az ACD sekély, az iris eredése meredek, amelyek
koroki Osszefiiggésben dllhatnak a glaucomdval. A laposabb és kisebb torderejii cornea
ellenére tapasztalt myopids refrakcié hatterében a megnyult tengelyhossz volt UH-os méréssel

detektalhato.

6.4. Primer lipid keratopathia esetén végzett pachymetrias és
konnyvizsgalatok

Az ultrahangos contact pachymetria sordn a jobb oldali centrélis cornea vastagsdg 619
um, bal oldalon 622 pum volt. A contact spekuldr mikroszképos vizsgalat jobb oldalon a 2100
sejt/ mm?2, bal oldalon 1700 sejt/ mm?2 eredményt adta.
Konnyvizsgdlataink sordn meghatdroztuk a konny zsirsav tartalmat. Eredményeinket a 2.
tdblazat tartalmazza. Megallapithatd, hogy a kiilonboz6 C atomszamu zsirsav tartalom a 6 éves
kovetési ido alatt 14 és 40 % kozott mozgott, mig a kimutathatdsagi szintet a kontrollcsoportok

(I.és 1I.) egyikében sem érte el.
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1997 1999 2002 2003

0) )] oS OD oS 0))) oS 0))) oS
C14 320% 400% 230% 183% 170% 210% 240% 31,0%
Cl6 286% 274% 198% 250% 242% 262% 212% 269 %
C18 220% 10,6% 321% 395% 27,0% 251% 354% 304 %
C24 174% 220% 162% 141% 18,1% 186% 194% 11,7%

2. tablazat: Betegiink konnymintdinak kiilonb6z6é C atomszdmu zsirsavtartalma a vizsgalati

idépontokban, teriilet szdzalékban megadva. OD- jobb szem, OS-bal szem.

Vizsgaltuk tovabba a konnymintdk foszfortartalmat. Eredményeinket a 3. tabldzat

tartalmazza. Lathatd, hogy a foszfortartalom a vizsgalt periddusban 1 és 2 pg kozott véltozott,

és a zsirsavakhoz hasonldan,

a kontrollcsoportokban (I.€sIl.) ugyancsak nem volt

detektalhatd.
1997 1999 2002 2003
oD 0S (0))) 0S oD 0S oD 0S
1,78 pg 2,18 pg 1,39 pg 194pug 1.0 pg L7 pg 142 pg 1,96 pg

3. tablazat:

Betegiink konnymintdinak a kiilonb6z0 vizsgélati

foszfortartalma pg-ban. OD- jobb szem, OS-bal szem.
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Betegiink vizeletvizsgdlata nem mutatott ki koérosat. Eltéréseket csak - a 6 év alatt
tobbszor vizsgalt — szérum lipid szintjében taldltunk. Minden esetben kérosan magas volt a
szérumban az 0sszkoleszterin, triglicerid €s LDL szint. Az 6sszkoleszterin-mmol/l-szint: 6,95-
7,2 (normalérték <5,2) kozotti, a LDL-mmol/l-szint: 5,0-5,4 (normalérték <3,4) kozotti volt. A
trigicerid-mmol/l-szint:2,94-3,02 (normalérték <1,7) volt. Normadlis tartomdnyban volt viszont
minden alkalommal a szérum HDL (high density lipoprotein) szintje: 0,81-0,89 mmol/l

(normalérték 0,8-1,9).

Kovetkeztetések:

A xanthoma corneae diagndzisdnak feldllitasat a jellegzetes klinikai képen (bilaterdlis, gytirt
alaku, sziirkés-fehér pontokbdl €s csillogé vonalakbdl 4ll6, szabdlytalan alakid stroma homaly)
til a cornea pachymetrids, spekuldr mikroszképos és a konny vizsgdlata is verifikdlta. A
cornedlis folyamat pathologids hatterét igazoljdk a - xanthoma corneaeben més szerzok altal
még nem vizsgalt — pachymetrids és spekuldr mikroszkopos vizsgélatok eredményei is.

Az éltalunk mért értékek (619um, 622um) a cornea vastagsag novekedését igazoljak. Mig az
endothel sejtszdm (2100 sejt/mm?, 1700 sejt/mm?) csokkenést mutatott. A cornedlis

depozitumok lipid eredetét a konny emelkedett zsirsav €s foszfor tartalma tdmasztja ala.
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7. Megbeszélés

7.1. Két 4j fejlesztésii ,,A”” képes UH késziilékkel végzett 6sszehasonlito
biometriai vizsgalatok.

Két djabb fejlesztésii contact A scan ultrahang késziilék alkalmazdsat hasonlitottuk Gssze
egészséges szemeken a CCT, ACD és AL meghatarozédsa soran. Az irodalmi adatok csaknem
egységesek abban, hogy mindharom paraméter kontakt UH-os meghatarozéasa sordn a cornea
applanatioja miatt szdmolni kell azzal, hogy kisebb adatokat mériink, mint a non kontakt
modszerekkel (26,30,43,57,62). Egyetértés van abban is, hogy a kontakt UH-os biometria
pontossdga szoros Osszefiiggést mutat a vizsgélé gyakorlottsagaval is (15,26).

A cornea vastagsdga az endothel pumpa és barrier funkcidjdnak igen j6 indikdtora. Eppen
ezért a CCT-t igen sok tényezd befolydsolhatja (26). A cornea vastagsdga csokken az életkor
elorehaladtaval (1,26). Jelentds eltérést taldltak viszont a rassz tekintetében: a legvékonyabb
cornedt az afro-amerikaiak esetében mérték (1). A cornea hidraticiéjanak CCT-t befolydsolo
evidencidjan tul, napjainkra kézismert a szemnyomds cornea vastagsidgot befolydsol6 hatdsa
is (26). Bizonyos cornea dystrophidk és szisztémas betegségek is megvaltoztathatjdk a cornea
vastagsagat (22). Ehlers szerint a cornedlis astigmia €s refrakcid fiziologids varidciéja nem
befolyasolja szignifikdnsan a CCT-t (26). Aghaian szerint viszont a CCT-t nem befolydsolja
sem a refrakciés hiba, sem a beteg neme (1).

A normalis cornedk contact ultrahang pachymetridja sordn meghatarozott centrélis vastagsag
is sz€les hatarok kozott szorédik. Irodalmi adatok -4. tdbldzat- szerint ez az 538 és 580 um
kozotti tartomanyba esik (15,21,28,39,48,50,51,61,62,73,76). Az altalunk meghatarozott
ultrahang pachymetrids mérési adatok -547,46 (SD 35,70)um, illetve 541,55 (SD 34,97um)-

az irodalomban leirtakkal jol korreldlnak.
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Vizsgal6 (irodalomjegyzék) CCT (um)
Bovelle R és mtsai (15) 559,945,5
Chakrabarti HS és mtsai (21) 538+36,7
Erdélyi B és mtsai (28) 552436
Javaloy J és mtsai (39) 553,7+25,7
McLaren JW és mtsai (48) 555428
554+28
Moddis L és mtsai (50) 57042
Moddis L és mtsai (51) 580+43
Rainer G és mtsai (61) 544,5+35,2
542,2+34,3
Rainer G és mtsai (62) 541
539,2
545,1
Suzuki S és mtsai (73) 548,1+£33
Tam ES és mtsai (76) 550+4,14

4. tablazat.

A centrdlis cornea vastagsag (CCT) kontakt ultrahangos pachymetridval meghatarozott értéke

kiilonb6z6 irodalmi adatok szerint.
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Az eliilsé csarnok mélységet tekintve a kontakt ultrahangos mdédszerrel mért értékeink -2,92
(SD 0,48)mm, illetve 3,07 (SD 0,47)mm- azonban Kkisebbek voltak, mint a hasonld
betegcsoport irodalmi adatai szerint (5. tdblazat). Lathat6, hogy ez az érték is igen széles
hatdrok kozott mozog: 2,87mm-3,27mm. Ennek magyardzata lehet az is, hogy a vizsgdlat
cycloplegidban tortént-e, vagy sem. A cycloplegia sordn ugyanis a sugarizom elvékonyodik,
hatra mozdul és az eliilsé csarnok mélysége megné (34). Az ACD-t jelentdsen befolydsolhatja
a cataracta fajtdja is. Wong eredményei szerint a posterior subcapsularis lencsehomaly
estében mélyebb az eliils6 csarnok, mint corticalis lencsehomélyndl (81). A csarnok mélység
nagy bioldgiai diverzitdsa az irodalomban is felfedezhetd. Ennek okaként azt emlitik meg,
hogy mivel az ACD értéke kisebb, mint pl. az AL esetében, ezért ezen a kisebb tdvolsdgon
beliil nagyobb az adatok szdérédsa, kisebb a megbizhatésag. Mig tobb szerzd arrdl az ismert
eredményrdl szdmol be, hogy a kontakt UH biometridval az ACD értéke szignifikdnsan
kisebb, mint a non kontakt mdédszerekkel mérve (42,63), addig Németh és Auffarth ezt a

korrelaciét nem igazoltdk (5,55).
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Vizsgal6 (irodalomjegyzék) ACD (mm)

Kriechbaum et al (43) 2,87
Németh et al (55) 2,91+0,50
Reddy et al (63) 2,87+0,55
Wong et al (81) 2,89
Koranyi et al (42) 3,05+0,36
Auffarth et al (5) 3,27+0,57

5. tablazat.
Az eliilsé csarnok mélység (ACD) kontakt ultrahangos biometridval meghatarozott értéke

kiilonb6z6 irodalmi adatok szerint.

A tengelyhossz meghatdrozdsa is jelentdsen fiigg a vizsgdlomoddszertdl. Az ultrahangos
biometria sordn a hanghullimok a cornea eliilsé felszinétdl a belsé hatarhartydig (ILM), a
vitreoretindlis felszinig jutnak el. Fontos jellemzdje az ultrahangmérésnek, hogy a szem
anatomiai tengelye mentén halad (30,55). A legjelentdsebb eltérést a kontakt mérési modszer
technikdjaban kell keresni, ennek kapcsan tobb szerzo is egyetért abban, hogy igy rovidebb a
tengelyhossz, mint a non-kontakt mérési technikaval (57,67). Ezzel szemben Henessy szerint
a két modszer eredményei kozott nincs szignifikans kiilonbség (34). Az altalunk vizsgalt
ultrahang késziilékekkel meghatarozott tengelyhosszak -22,67 (SD 0,84) mm, 22,81mm (SD
0,87)- rovidebbnek addédtak, mint az ugyanazon technikdval mért adatok (23,26mm-
23,58mm) az irodalomban kozoltek szerint (30,35,44,55,57,58). A részleteket a 6. tablazat

tartalmazza.
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Vizsgalé (irodalomjegyzék)
Goyal et al (30)

Németh et al (55)

Olsen & Nielsen (57)

Hoffer (35)

Kutschan & Wiegand (44)

Pierro et al (58)

6. tablazat.

A tengelyhossz (AL) kontakt ultrahangos biometridval meghatarozott értéke kiilonb6zo

irodalmi adatok szerint.

Osszefoglalva megéllapithatd, hogy tapasztalataink korreldltak a nemzetkozi irodalomban
leirtakkal. Az altalunk vizsgdlt, azonos elven mikodé két ultrahang késziilék haszndlata
konnyli, meniirendszere jol attekinthetd, konnyen kezelhetd. Mivel a mindkét miszer 4ltal

meghatédrozott adatok igen jol korreldlnak, a biometriai mérésekre mindkét késziilék igen jol

AL(mm)
23,35+1,81
23,55+1,76
23,34+1,95

23,35
23,65+1,28
23,26+1,18

23,58+1,27
23,40+1,76

alkalmazhat6, azonban szabadon nem helyettesithetik egymast.

35



7.2. Keratoglobus pachymetrias vizsgalata.

A keratoglobus egy igen ritka, dltalaban kétoldali, a szaruhartya minden rétegét érintd
eléboltosulds. A cornea vastagsdga csokken, a periféria kifejezetten elvékonyodik, dllomédnya
azonban altalaban 4ttetsz marad.

A keratoglobus az esetek nagy részében velesziiletett anomaélia, de a korkép pontos
etiol6gidja ma sem ismert. Az els6 megfigyelés Elschnigtdl, 1923-bdl szarmazik, aki szerint a
megemelkedett szemnyomds okozza az elvaltozast (27). Grayson tgy gondolta, hogy hogy
akut keratoconusrdl van sz9, mig Duke-Elder szerint a keratoglobus a megalocornedval mutat
Osszefiiggést (25,32). A keratoglobus elsé pontos leirdsiat Cavara adta kozre (20). Pouliquen a
betegség két tipusat Kkiilonitette el: bilaterdlis, velesziiletett, autoszomdlis recessziv
oroklodést, illetve a ritka, egyoldali és keratoconust kovet6 format (60).

Ezzel szemben Hyams szerint domindns Oroklodés menetet mutatd kotdszoveti
rendellenességrol van szo, kiillonbdzo expresszivitassal és inkomplett penetrancidval (36).

A fenti irodalmi adatok alapjdn a keratoglobus fejlddési rendellenességnek latszik.
Jacobs azonban leirta mar ugynevezett szerzett, felnOttkori formdjat is, thyroid
ophtalmopathiaval tdrsulva (38).

A keratoglobusban corneatopogréffal extrém ritkdn végzett vizsgélatok a cornea alsé
részén mutattak a legnagyobb torderejli teriiletet (12,40,70).

A kevés fellelhetd adat alapjén a keratoglobus legjellemzdbb szovettani elvdltozdsai a
Bowman membrin hidnya vagy toredezettsége, a stroma vastagsdganak csokkenése (akar a
normdlis méret egyotddére is), és a Descemet membran megvastagoddsdra, normalis

endothelium mellett (13,38).
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A keratoglobus esetén differencidldiagnosztikai szempontbdl elsOsorban a cornea ectatikus
disztrofidit kell kiemelni.
A keratoconus a pubertds kornyékén alakul ki ellentétben a keratoglobussal, amely dltaldban
sziiletéskor mar jelen van. A stroma elvékonyodasa keratoconus esetén leginkabb centrélisan,
vagy a cornea vizszintes felezOvonala alatti részen kezdddik, mig keratoglobus esetén inkdbb
periféridsan. Tovébbi differencidl-diagnosztikai jel lehet, hogy a keratoglobus esetén gyakori
a corneaperforacid, és szinte kivétel nélkiill minimélis trauma hatdsara, akar kontaktlencse
illesztés kapcsan kovetkezik be (13). Ezzel szemben a keratoconusos cornea igen ritkdn
perfordlodik, legyen az akar extrém vékony is. Ennek magyardzata Laplace-torvénye szerint,
hogy keratoconusban csokken a szaruhdrtya gorbiileti sugara, igy né az ellendlldsa az
intraoculdris nyomadssal szemben. Ezzel ellentétben, keratoglobus esetén n6 a gorbiileti sugér,
s ezzel egyiitt csokken a szemnyomadssal szembeni ellendlléképesség (58).
Tovabba keratoglobusban ritkdbban alakul ki a cornea akut hydropsa, mint keratoconus
esetén. Ez a Descemet membrdan szakaddsa kovetkeztében jon I1étre. Eldrehaladott
keratoconusban a Bowman és Descemet membran toredezettsége jellemzd, stromadlis
hegesedéssel (47). Szovettani vizsgdlatok alapjan keratoglobusban a Bowman membréan
hidnya domindl a stroma kifejezett elvékonyodadsa mellett (13,38). Ezt erdsitették meg sajat
esetiink szovettani eredményei is.
Tovébbi differencidldiagnosztikai korkép a posterior keratoconus, amely a cornea alsé részén
jelentkezik, de a szaruhdrtya eliilsé gorbiilete normadlis. Gyakoriak az egyéb szemészeti
elvaltozasok, mint a lencse és a retina rendellenességei, colobomdk és az opticus hypoplasia
(2).

A degeneratio marginalis pellucida corneae altalaban a serdiildkor utdn, késdbbi

életkorban kezdddik. A cornea eldboltosuldsa a periféridn alul észlelhetd, a szaruhdrtya
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vastagsdga a centrumban azonban normadlis. A cornea szovettani szerkezete a keratoconushoz
hasonlé (2).

A dystrophia marginalis corneae symmetrica ectatica (Terrien- féle betegség) esetén az
elvékonyodds a cornea fels6 részében jelentkezik a limbus mellett, a centrumot szintén
érintetleniil hagyja. A fekélyszertien kezdddo széli elvaltozds hamar erezddik, és szovettani
vizsgdlatok alapjan is megfigyelhetdé a pannusképzddés és lipiddegeneracid, valamint
histiocyték jelenléte (74).

Sajat esetiinkben a klinikai és szovettani kép alapjan is a betegség egyértelmiien
elkiilonithetd volt a fent részletezett ectatikus koérképektol.

Az egész cornedt érintd eldboltosulds miatt, a szemiiveggel, kontaklencsével torténd
korrekcié gyakran eredménytelen. Kontaktlencse illesztése nehézkes lehet, tartés viselése
konnyen perforaciot okoz (13). A betegség megolddsa ezért elsOsorban sebészi. A mitéti
megoldast neheziti, hogy a recipiens szovet tobbnyire olyan vékony, hogy a donor
szaruhartyat nem lehet rogziteni. Amennyiben az elvékonyodott cornea nem teszi lehetdévé a
perfordlé keratoplastica elvégzését, a terdpia alapjat a Malbran 4ltal 1965-ben leirt miitét
jelenti. Ez hazankban Alberth (1971) és Hallermann (1975) mddositasaval terjedt el (2,33). A
mitét lényeges 1épései a kovetkezok: a recipiens cornedt egy 10-13mm-es trepannal a limbus
mellett 0,1-0,15mm-es mélységben bemetssziik, majd a lamellat Paufige késsel levalasztjuk.
A donor cornedt hasonlé médon preparaljuk, de ezt legaldbb 1,0mm-el nagyobb atmérdvel
készitjiik el. A trasnplantatumot csomds varratokkal rogzitjiik a limbus teriiletében, igy hizast
tudunk a recipiens cornedra kifejteni.

Esetiinkben ultrahangos pachymetria segitségével a szaruhdrtya kézéppontjdban mért
vastagsdg mintegy 120-140 pm-el kisebb volt, mint a hasonlé korcsoportban, normalis

cornedkon végzett ultrahangos mérések (50). De a periférids cornea vastagsdga még lehetové
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tette a perfordl6 keratoplasztika mitétet és, a donor korong tovafuté varratokkal vald

rogzitését. Igy ez a miitéti eljards ebben az esetben sikeresnek és eredményesnek bizonyult.

7.3. Tengelymyopiaval egyiitt elofordulé microcornea esetén végzett
biometriai vizsgalatok.

A microcornea €s a tengely myopia egyiittes eléforduldsardl igen kevés irodalmi adat
all rendelkezésre, a legfrissebb kozlés is 20 éves (7,14,49,69).
Annak ellenére, hogy a microcornea irodalma kisszdmi, nem teljesen egységes. A
microcornea eléfordulhat sporadikusan, de ismert autoszom dominans €s recessziv 6roklodési
formdja is. Altaldban anterior microphthalmus, de gyakran microphthalmus részjelenségeként
fordul el6. Ez utébbi esetben egyéb szemészeti fejlodési rendellenességet is tapasztalhatunk,
habar maga a cornea szovettanilag ép. Igen gyakori a hypermetropids fénytorési hiba,
valamint a cataracta és 20%-ban a glaucoma el6fordulasa is (7,14,41,49,68). A cornea
tordereje altalaban normalis, vagy attdl nagyobb (68).
A microcornea részjelensége lehet az igen ritka microcornea szindréma colobomatosus
macrophthalmidjanak. Az eddig csak harom publikdciéban ismertetett korkép autoszémalis
domindns médon oOroklédik komplett penetrancidval. A microcornea mellett jellemzdje a
tengelymyopia, valamint az iris és a chorioidea colobomdja. Ez utébbi akir a maculét is
érintheti (6,77). Az altalunk ismertetett esetben a sporadikusan megjelend microcornea a
szaruhartya torderejének csokkenését €s refrakcidjanak myopids eltérését tapasztaltuk.
A szaruhdrtya horizontdlis atmérdjének normdl tartomanya sem egységes. A legutdbbi, a
cornea atmérok meghatarozasaval foglalkoz6 publikacié szerint az alsé hatar 11,0mm a
férfiak €s 10,7mm a ndk esetében (66). Inoue tanulmanyaban masodlagos Descemet membran

jelenlétérdl szamol be microcornea esetében (37).
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Ez az esetiink azt demonstrélja, hogy a ritka szemészti korképként tengelymyopidval egyiitt
jelentkezd microcornea klinikai jegyei sem sziikségszerlien tipusos megjelenéstiek.

Az éltalunk ismertetett eset klinikai megjelenése kiilonbozik a microcornea szindréma
colobomatosus macrophthalmidjatol, mert ezt sem a colobomadk jelenlétének a hidnya sem az
oroklodésmenet nem igazolta. A szaruhdrtya felszine lapos, a centrdlis cornea vastagsag
normalis volt. Az endothel réteg vizsgélata kizarta a bullézus keratopathidhoz hasonld, silyos
degeneracié jelenlétét, amely kordbbi publikdciébdl ismert (37). Esetiinkben a szemészeti
képet a fentieken til a sekély eliils6 csarnok és a myopids refrakcid, valamint a retina myopids
degenericidja jellemzik. A sziikk zugd glaucoma eredményesen volt kezelhetd kombinalt

lokalis terapidval.

7.4. Primer lipid keratopathia esetén végzett pachymetrias és
konnyvizsgalatok.

A xanthoma corneae a nemzetk6zi irodalomban is egy olyan igen ritkdn targyalt szaruhartya
elvaltozas, ahol a cornedban gytlirli alaku bilateralis lipid depozicié lathat6. Szdmos korkép
esetében figyelhetiink meg lipid lerakéddst a szaruhdrtydban, amelyeket a cornedlis
manifeszticié igen hasonlé megjelenése kot oOssze. Ezen betegségcsoportnak tobb
differencidldiagnosztikai vonatkozdsa van. Ezen korképeket a 7. tabldzatban a legjelentdsebb

szemészeti és szisztémas tiineteket kiemelve tiintettiik fel (4,18,19,23,24,65,69,72,75, 79,80).
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Lecithin cholesterin acyltrans- Magas cholesterin, Cornedlis denz gytirti, difftz
ferase (LCAT) deficiencia alacsony HDL szint. sziirkés-fehér pontozottsag a
Veseelégtelenség, anaemia, stromdban
proteindria.

Recessziv oroklodés

,,Fish-eye” betegség Magas triglicerid, Cornedlis denz gytirQi, sziirkés-
alacsony HDL szint fehér pontokkal a stromdban
Arcus lipoides Hyperlipoproteinemia-II., Periférids, sargas-fehér gylrti alaku
vagy normal lipid szint cornea homadly. Limbus felé éles hatar
Hyperlipoproteinemidk Hypercholesterinaemia €s Cornedlis denz gytirti.
( IL, IIT., IV. tipus) magas LDL Xanthelasma,
szint. Cardiovasculdris xanthoma conjunctivae
eltérések lipaemia retinalis
Schnyder féle herediter Hypercholesterinaemia Foleg centrélis, de periférids
cornea dystrophia Domindns 6roklédés gylrii alakd stroma opacitas is
Vogt féle degeneratio Ismeretlen Cornedlis gytrt, fehér
cristallinea corneae kristalyszerti depozitummal.

Conjunctivélis erez0dés

Xanthoma corneae Ismeretlen Sargis-fehér szintl, ives cornedlis

homaly

7. téblazat: A bilateralis periférids gylriiszerli homélyt okozé lipid lerakddéssal jaré korképek

szisztémas €s szemészeti eltérései.
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A LCAT deficiencidban az enzim, vagy teljesen hidnyzik, vagy inaktiv. Ez a koleszterin
csokkent észterifkildsahoz vezet, igy né a plazmaban a koleszterin, csokken a HDL szint.
Jellemz6 a veseelégtelenség, proteinuria, anaemia (80). Periférids cornedlis gytlirii lathat6 a
stromdban, amely raterjed a sclerara is (23).

A ,Fish” eye betegségben az alpha LCAT deficiencia miatt extrém alacsony a szérumban a
HDL és magas a triglicerid szint. A cornedlis homdly hasonl6 a LCAT deficiencia esetében
lathatoval (18).

Az Arcus lipoides periférids, sargas-fehér gylrti alakd cornedlis homdly képét mutatja, a
centrum felé szabdlytalan hatarral. A periférids €les hatar és a limbus kozott tiszta zona lathato.
A lipid lerakddas eldszor a Descemet membrdan, majd a stroma és végezetiil a Bowman
membran szintjében jelenik meg. Foleg fiatal betegek esetében az arcus lipoides hatterében II,
ritkdbban III., IV tipusd hyperlipoproteinaemia allhat (4,19). Kiilonleges megjelenési formdja a
féloldali ptosissal egyiitt jelentkezhet (64).

Strukturdlisan a lipoprotein extracellularisan van jelen a keratocytidkhoz kotdédve. Ez lehet
lokalis szintézis eredménye, vagy a 18nm-nél kisebb méretiieck- HDL- a vérbdl diffunddlnak a
sejtekhez (4,17).

A Schnyder-féle cornea dystrophidban a koleszterin metabolizmus zavara miatt rakédik le a
stromdban, Bowman membrianban koleszterin €s foszfolipid. Kialakuldsaban a lokalis
abnormalis lipid metabolizmus a dontd. A cornedlis homdly fobb jellegzetessége a centralis
subepithelidlis ovoid, vagy gytri alakban elhelyezkedd tobbszinii kristdlyok jelenléte. A
ritkdbb periférids, limbalis cornea homadly igen magas szérum koleszterin szinttel jar egyiitt
(65).

A Vogt féle degeneratio esetében a szaruhdrtydban gyliriiszeri homadly lathatd, ahol

kristalyszertien csillog6 fehér vonalacskdk figyelhetok meg. Gyakori a conjunctivalis és ciliaris
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vascularisatio (69,71). Egyoldali megjelenése a szekunder lipidkertopathia (Cogan-Kuwabara)
képében manifesztalodik (24).

A primer periférids lipid keratopathia -xanthoma corneae- esetén sargds-fehér gytirti alaku
bilateralis stroma opacitds lathaté a centrum felé szabdlytalan hatarral. A gylirii szélessége
egyenetlen. Teriiletében nincs, vagy szabdlytalan az erezddés. A lerakédott anyag koleszterin és
foszfolipid (75).

Tobb szerzd vizsgélta a magas szérum lipidszint €s a lipidkeratopathia kozti 0sszefiiggéseket
(3,4,17,23,24,71,80). A  keratitisek, vagy cornea sériilések utdni lipidlerakddas
patomechanizmusa ismert (24). Az Osszefiiggés a lipidkeratopathia és a konnyfilm lipid és
foszfor tartalma kozott még nincs teljesen feltérképezve. Egyes tanulmédnyok szerint a limbalis
€s conjunctivalis erekbdl a megfeleléen kisméretli -18 nm- lipoproteinek (HDL) diffizioval
kikeriilhetnek az extracellularis térbe (4,17).

Mis szerzOk a konny lipid tartalmanak eltérd jellemzoivel foglalkoztak. Yokoi szdraz szemiiek
konnyének lipid komponensét vizsgdlta. Interferometerrel hatdrozta meg a lipid réteg
mintdzatat és ot fokozatot dllapitott meg. Osszefiiggést taldlt a betegség silyossiga és a
fokozatok kozott (82). Mig Nicolaides a konny lipid rétegének a kialakuldsdban és
fenntartdsaban jelentds szerepet jatsz6 Meibom mirigyek exkrétumdnak kvantitativ elemeit
vizsgalta allatkisérletekben. Az exkrétum zsirsavtartalmat elemezve azt taldlta, hogy az Osszes
szabad zsirsavtartalom tobb mint 1/3-at teszik ki a 16-18 szénatomszamuak (56).

Az adatokat elemezve az ismertetett esetiink a jellegzetes klinikai laboratériumi eltérések
hidnya miatt nem sorolhat6 a LCAT deficiencia és a ,Fish-eye” betegség korképéhez. A
szemészeti tiinetek a Vogt féle degeneratiohoz, a szérum lipid eltérések a
hyperlipoproteinaemidkéhoz hasonléak. A cornedlis kép nem mutatott hasonldsdgot sem a
periférias lokalizaciéju Schnyder dystrophidval, sem az arcus lipoidessel. Az ismertetett

betegiink esetében a tipikus cornedlis elviltozdsok -a centrum felé szabdlytalan hatard, gytiri
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alaku szabdlytalan stroma homadly, amely sziirkés-fehér pontokbdl és csillogé vonalakbdl 4ll-
miatt a xanthoma corneae diagnézisat allitottuk fel. Az elvaltozas bilaterdlis megjelenése is a
primer keratopathia mellett sz6l. A cornedlis depozitumok lipid eredetét a konny emelkedett
zsirsav és foszfor tartalma tdmasztja ala.

A cornedlis folyamat tisztdzdsa érdekében pachymetridas és spekuldr mikroszképos
vizsgélatokat is végeztiink. A pachymetrids értékek (619um, 622um) az ugyanezen méodszerrel
mért normdl adatokhoz képest (570 +/- 42um) magasabbak, amely a cornea vastagsag
novekedését igazolja. Mig a meghatarozott endothel sejtszam (2100 sejt/mm?2, 1700 sejt/mm?)
kevesebb, mint az ugyanezzel a miuszerrel és modszerrel meghatdrozott normal kontroll
2471+/-393 sejt/mm?2 értéke (50,51).

Irodalmi adatok szerint még nem teljesen tisztazott a cornedlis lipid lerakodéssal jaré korképek
€s a konnyben a lipid anyagcsere metabolitjainak koncentracidja kozti Osszefiiggés. Sajat
eredményeink elemzése alatimasztja azt a feltételezést, hogy lipid keratopathia esetében a
cornedlis elvéaltozds és a konny zsirsav €s foszfortartalma kozott oOsszefiiggés lehet.
Vizsgélatainkat kisszdmu betegcsoporton végeztik €s eredményeinket szovettanilag nem
tudtuk még igazolni. Ezért gy gondoljuk, hogy ezen hipotézis bizonyitdsdhoz tovabbi

vizsgalatok sziikségesek.
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8. Uj eredmények és klinikai jelentéségiik

1. Egészséges szemeken végzett biometriai vizsgdlatok alapjin eldszor hasonlitottunk Ossze
két uj fejlesztésii szemészeti ultrahang késziiléket. A centrdlis cornea vastagsdg (CCT), az
eliilsé csarnok mélység (ACD) és a tengelyhossz (AL) mérésére mindkét késziilék jol
alkalmazhat6. A betegek kovetése sordn a késziilékek szabadon nem helyettesithetik egymadst.

A konverzi6s faktorok bevezetésével a miliszerek kozti atjarhatdsdg is megoldotta valik.

2. Keratoglobus esetében ultrhanos pachymetridval sikeriilt azt bizonyitani (hisztoldgiailag
is verifikdltan), hogy a cornea dlloménya egyenletesen, egészen a periféridig elvékonyodott.
Nemzetkozileg elsOként hasznaltuk ezt a mddszert annak eldontésére, hogy biztonsaggal

elvégezhetd-e a perfordl6 keratoplasztika.

3. Microcornea és tengelymyopia esetén elséként hataroztuk meg a CCT, ACD és AL
értékeket, amellyel ujabb adatokat nyerhettiink a kérképrdl: normalis corneavastagsag mellett

sekély eliilsd csarnokot és megnyult tengelyhosszat talaltunk.
4.Xanthoma corneae esetében nemzetkozileg elsoként végezett pachymetrids vizsgilatokkal
tudtuk a cornea vastagsag ndvekedését igazolni. Igy djabb adatokkal szolgélhattunk a cornedlis

folyamat pathologias hatterének tisztazasahoz.

5. Xanthoma corneae esetében elsoként végezett konny lipid vizsgélatokkal tudtuk non

invasiv modon kimutatni a konny emelkedett zsirsav és foszfor tartalmat.
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9. Osszefoglalas

A szaruhdrtya degeneraciok és disztréfidk soran megbomlik a cornea morfoldgiai és
funkciondlis integritdsa, amely az ép viszonyokhoz képest eltéré paraméterekkel jellemezhetd.
A szaruhartya vastagsdganak mérése kozvetett adatokat szolgaltathat a cornea szerkezetérdl és
funkciondlis allapotardl is.

Ahhoz azonban, hogy a kéros pachymetrids adatokat megfeleld médon tudjuk értelmezni,
ismerniink kell a vizsgdlémodszerrel és a késziilékkel meghatdrozhaté normal tartomanyokat
€s a kiilonbozo isntrumentumok altal meghatérozott adatok korrelaciéjat is.

Ezért prospektiv vizsgalatokat végeztiink egészséges szemeken két 4j fejlesztésii szemészeti
UH késziilékkel, annak a meghatdrozdsara, hogy milyen korldtozasokkal alkalmazhatdak
biometriai mérésekre. Megéllapitottuk, hogy mindkét miiszer altal meghatdrozott adatok
kifejezetten szignifikdnsan korreldltak, valamint a szem biometriai paramétereinek
meghatdrozasara mindkét késziilék jol alkalmazhaté. Igazoltuk azt is, hogy a betegek kovetése
soran a késziilékek szabadon nem helyettesithetik egymast.

Ritka, a cornedt is érintd6 korképekben ultrhang biometriai és konnyfilm vizsgdlatokat
végeztiink.

Keratoglobus esetén a cornea periféridjara is kiterjedd ultrahang pachymetrids vizsgélatok
segitségével tuduk az optimalis terdpiat (perforalé keratoplasztika) kivédlasztani. Szovettanilag
is igazoltuk, hogy a szaruhdrtya -pachymeterrel is mérheto- elvékonyoddsit a cornea
stromdban a collagen rostok mennyiségének csokkenése okozza.

Microcorneaval egyiitt el6fordulé tengelymyopia esetében a cornea pachymetrids vizsgalata
az ép szaruhdrtydk adataihoz hasonl6 értékeket mutatott. Megdallapitottuk azt is, hogy az

eliilsé csarnok sekély volt, amely koroki 0sszefiiggésben allhat a glaucoméval. A laposabb és
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kisebb torderejli cornea ellenére tapasztalt myopids refrakcié hatterében a megnyult
tengelyhossz volt ultrahangos méréssel is detektalhato.

Primer lipid keratopathia (xanthoma corneae) esetében pachymetrids vizsgalatokkal igazoltuk
a cornea megvastagoddsat. A precornedlis konnyfilm biokémiai vizsgdlatdval, non invasiv
modszerekkel kimutattuk, hogy a cornedlis lipid depozitumokat foszfolipidek és zsirsavak

alkotjak.
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10. Summary

The morphological and functional integrity of the cornea is disrupted in cornea
degenerations and distrophys, which can be characterized by abnormal parameters. Measuring
the thickness of the cornea provides indirect data about the structure and functional state of
the cornea. In order to properly interpret the abnormal pachymetric data, we have to know the
normal range identifiable by this instrument and this examination method, as well as the the
correlation of the data defined by the various instruments. Therefore, we have carried out
prospective examinations on healthy eyes using two newly developed instruments in order to
define their applicability, - including their limitations - for biometric measures. We have
concluded that the data provided by both instruments were significantly correlated,
furthermore both devices are suitable for defining the biometric parameters of the eye. We
have also proved that the instruments cannot be used interchangeably in the patient follow-up.
We have carried out ultrasound biometric and tear film examinations in rare corneal disorders.
In the case of keratoglobus we could select the optimal therapy (perforating keratoplasty) with
the help of ultrasound pachymetric examinations involving the periphery of the cornea as
well. We have proved by biopsy that the thinning of the cornea, which can be measured with
a pachymeter, is caused by the reduction of the collagen fibres in the cornea stroma.

In the case of microcornea associated with axial myopia the pachymetric examination of the
cornea revealed data similar to the values of the intact cornea. We have also found that the
anterior chamber was shallow, which may be caused by glaucoma. In the background of the
myopic refraction, experienced in spite of the flatter corneal surface and a smaller refractive

power, an elongated axial length was detected by ultrasound examination.
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In the case of primary lipid keratopathy (xanthoma corneae) we have proved the thickening of
the cornea by using pachymetry tests. Biochemical examination of the precorneal tear film
(non-invasive methods) were used to demonstrate that the corneal lipid deposits consist of

phospholipids and fatty acids.
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