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A szerzdk systemds lupus erythematosusban fellépett
perzisztdld, ischaemids chorioidopathia esetét ismertetik,
a hazai irodalomban el§szor. 42 éves férfibetegiik jobb
szemében 1991-ben, a balban 1995-ben figyeltek meg
tobbgdeni pigmentepithel és sensoros retinalevaldst. Im-
munkomplex lerakddds okozta chorioidea vasculitist és
kovetkezményes pigmentepithel kdrosodast feltételeznek
a serosus levildsok hatterében. Tudomdsuk szerint eddig
csak 17 ilyen esetet kozoltek az irodalomban,
Kulcsszavak: systemds lupus erythematosus, chorioidea,
serosus retinalevdlas, fluoreszcein angiogrifia

Choroidopathy in systemic lupus erythematosus. Case
report and literature review

The authors report a case of persisting ischemic choro-
idopathy associated with systemic lupus erythematosus.
Multifocal serous elevations of the retinal pigment epithe-
lium and sensory retina were found in a 42 year old man’s
right eye in 1991 and in the left one in 1995. Immune-
complex deposition mediated choroidal vasculitis with
resultant pigment epithelial damage is suggested in the
background of serous fluid leakage beneath the sensory
retina, This rare entity has been previously described in
only 17 patients to the authors’ knowledge.
Keywords: systemic lupus erythematosus, choroidopathy,
serous retinal detachment, fluorescein angiography

A systemis lupus erythematosus (SLE) ismeretlen eredeti
rendszerbetegség, autoantitestekkel és keringd immunkomp-
lexekkel, melyek érfalkédrosoddst okozva a legkiilonbozébb szer-
vi manifeszticidkat hozzak létre. A szemtiinetek is viltozatosak
lehetnek. Rendszerint az SLE fellingoldsakor, féleg a disan
erezelt, illetve sok kollagénrostot tartalmazd szévetekben alakul-
nak ki, 9-38% gyakorisdggal [3, 12, 13]. ElSfordul a szemhéjak
mucocutan betegsége [15, 29], masodlagos Sjogren syndroma
[14], cornea karosodds [12], iridocyclitis [12, 24], a retina
vascularis laesidja [6, 10, 17, 23, 24] és neurcophthalmoldgiai
betegségek [11, 17].

A retindn rendszerint vattatépés gécok ldthatdk vérzésekkel
vagy anélkiil, a betegség kezeltségi fokdtdl fiiggen 3-29% gya-
korisdggal [10, 23]. Iéval ritkdbb a retinalis érelzdrédas okozta

stilyos ischaemia, melyet a legtébb szerzg retinalis vasculitis
néven emlit [6, 10, 17, 23]. Még ritkédbb a chorioidea érintettsé-
ge. A choriocapillaris immunkomplex vasculitise és/vagy
hypertonids kdrosoddsa masodlagos pigmentepithel laesickhoz
vezet, melyeken 4t folyadék dramlik a sensoros retina al4, annak
multifokalis levaldsat okozva. Ilyen megbetegedést tudomasunk
szerint hazdnkban eddig még nem kozoltek. Az dltalunk elérhetd
nemzetkdzi irodalomban is minddssze 17 eset leirdsdval taldlkoz-
tunk.

Esetismertetés

F. 1,42 éves férfi SLE megbetegedését 16 éves kordban, 1969-
ben ismerték fel az arcan kialakult tipusos, pillangé alakd plaque
alapjdn. Lupus nephritisét 1973. oktdberében diagnosztizaltik
vese-tiibiopszidval. 1980 dtaismert és kezelt hypertonidja, 1985—
91 kozott idénként magas értékekkel (max. 200/120 Hgmm).
1983 6ta azotémids (se. kreatinin 130-181 pmol/1). M4s intézet-
benfolytatott gondozisa sordn rendszeresen szedett Prednisolont,
Leupurint, Leukerant, majd Imurant.

1990-t61 szoros nefroldgiai gondozdsban részesiil a Miskolci
Nefroldgiai Kézpontban. Antihypertenziv terdpia és diéta mellett
szteroidot és Imurant kapott fenntarté adagban.

1991 nyardig szemészeti panasza nem volt. Ekkor két alkalom-
mal subconjunctivalis suffusidja keletkezett, s vérnyomdsa tébb-
szor is megemelkedett (max. 190/120 Hgmm). Szeptemberben —
silyos vérnyomdskiugrdst kdvetden (220/130 Hgmm) — jobb
szeme eldit folt jelent meg, visusa 0,8-re csokkent, latéterében
10°-0s relativ centrdlis scotomit taldltunk. A szem eliils§
szegmentuma ¢ép volt. A szemfenéken éles hatérd, két papilla 4t-
mérdji serosus retinalevilds litszott, mely a maculdt is magiba
foglalta. A bal szem ép volt, 1,0 visussal. Fluoreszcein an-
giografidval tobbgécd pigmentepithel és sensoros retinalevilds
okozta hiperfluoreszcencia ldtszott a macularis régidban, egy
ponton chorioretinopathia centralis serosdra emlékeztet§ inten-
ziv festékkidramldssal (1. dbra, fent). Alapbetegségének aktivi-
tds-fokozdddsat nem észleltiik. Vérnyomasa kezelésre normali-
zdlddott. Valtozatlan szteroid- és Imuran-terdpia mellett Trentalt
¢és Andaxint adtunk. 10 nap alatt scotomdja felére csokkent, de
latdsélessége nem javult. A négy hét milva megismételt flu-
oreszeein angiogrifids vizsgdlat a kordbbindl is intenzivebb
festékkilépést mutatott azonos helyen, a macularis régidban (1.
dbra, kozépen). Més intézetben Argon lézer kezelést kapott, mely
eredményt nem hozott. Hirom hénap alatt a serosus retinalevilis
megsziint, visusa fokozatosan 0,2-re csdkkent, s torzlatds maradt
vissza.

1993-ban konzervativ terdpidval tovdbb mar nem uralhatd
vese-elégtelenség miatt krénikus ambuldns peritonedlis dializist
kezdtiink. Hypertonidja kombinalt antihypertenziv kezelés mel-
lett normalis tartomdnyban volt. Immunszeroldgiai vizsgilatok
és a klinikai dllapot alapjin az SLE aktivitis-fokozdddsdt nem
észleltiik.

1995 janudrjdban a beteg a bal szem torzldtdsaval jelentkezett,
mely 1994. december elején, tartds pszichés stressz utdn hirtelen
alakult ki. Vérnyomais-kiugrésa nem volt. Visusa ezen a szemén
1,0, latétere ép volt, de Amsler-racson fekvd Y alaki centrilis
torzuldst jelzett. Az eliils§ szegmentum ép volt. A szemfenéken
a maculdtdl temporilisan tébbgdced, kicsiny, serosus retinaleva-
lds, a periféridn kiterjedt, foltos pigmentepithel-kédrosodss 14t-
szott. A fluoreszcein angiogramon a pigmentepithel és kivetkez-
ményes sensoros retinalevilds okozta, koriilirt hiperfluoreszcens
teriiletek dbrdzolddtak, intenziv leakage nélkiil (2. dbra). A jobb
szem fundusdn macularis és perimacularis pigmentepithel-karo-
sodds, valamint gdcos hegesedés ldtszott (1. dbra, lent), a perifé-
ridn pedig a bal szemével azonos pigmentepithel-kirosoddsok.
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1. dbra: Fent: F. I, fluoreszcein angiogramja, jobb szem, 1991.szeptem-  Kozépen: 1991. oktSber. Korai vénds és késéi fizis. A pigmentepithel
ber. Korai és késéi vénas és kési fazis. Tébbgdeu retinalis pigment  levildsa csokkent, de a chorioretinopathia centralis serosit utinzd, ,,pi-
epithelium és sensoros retinalevilds, valamint chorioretinopathia cent- pafiist” jelleg(, lefelé terjedd leakage még intenzivebb lett

ralis serosdra emlékeztetd, felfelé terjedd, intenziv leakage

Lent: 1995. janudr. A fundus fotdn tobbgdcd, részben pigmentalt he-

gesedés, mely a maculdt is érinti. Az angiogramon (recirkuldcids tizis)

a hegek hiperfluoreszcencidja és a pigment hittérfluoreszcencidt blok-
kolé hatdsa, valamint sok apro ablakjelenség ldtszik, a maculdban is
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2. dbra: F. 1. fundus fotdja és fluoreszcein angiogramja, bal szem, 1993. janudr. A maculdtdl tempordlisan részben friss, részben mar hegeseds,
t6bbgdct serosus retinalevalds. Az angiogramon (korai vénds fizis) pigmentepithel-levilds okozta hiperfluoreszcens teriiletek a maculdtdl
tempordlisan, valamint szdmos apré ablakjelenség

3. dbra: F. 1. fluoreszcein angiogramja, bal szem, 1995. mdrcius.

Recirkuldcids fizis. A maculdtdl tempordlisan a pigmentepithel levald-

sdétél intenzivebb hiperfluoreszcencia jelzi, hogy folyadék szivirog a

sensoros retina ald is. A periféridn nagyszdmu ablakjelenség és pig-

mentzavar, a papilla nasalis szélén aprd, langnyelv alakd vérzés okoz-
ta hipofluoreszcencia

Visusa jobb szemén viltozatlanul 0,2 volt, torzlitdssal. Labora-
tériumi értékei a kovetkezdk voltak: ANA: negativ, anti DNA:
negativ, C3/C4:1,19/0,35, IC: 0,017, RID: IgG 750 mg%, IgA
250 mg%, IgM 75 mg%, szérum ELFO: Gssztehérje 64 g/l,
albumin 65,8%, alfal 2,6%, alfa2 6,6%, béta 10,2%, gamma
14,8%. Mivel a bal funduson kialakult elvaltozdsokat az SLE
szemészeti manifeszticidjanak tartottuk, két alkalommal végzett
gépi plazmaferezist kovetden szteroid 16késkezelést adtunk, majd
per os folytattuk a szteroid adasit, még mindig emelt adagban. A
visus és a szemfenéki kép viltozatlan maradt, majd hdrom hét
elteltével miilé micropsia és szikraldtds jelentkezett. Egy hénap
alatt a szteroidot fenntarté adagra csokkentettiik. Latdsa a bal
szemén 1,0 maradt, minimdlis torzlitdssal a reggeli drakban.
Vérnyomas-kiugrdst a kezelési iddszak alatt sem észleltiink.

Az 1995, mdrcius 23-dn végzett kontrell tluoreszcein angi-
ogrifids vizsgdlat véltozatlan statust mutatott. A periféridn a
pigmentepithel kdrosoddsoknak megfeleld, nagyszamii aprd hi-
perfluoreszcencia (ablakjelenség) latszott, a papilla nasalis szé-
1én pedig soliter, aprd, lingnyelv alakd vérzés (3. d@bra). Ugyan-
akkor az alapbetegség aktivitds-fokozadasat nem észleltiik.

A rendszeres kontrollokon 1996. mérciusig valtozatlan visust
és szemfenéki képet taldltunk mindkét szemen, vérzések nélkiil.

Megbeszélés

Az SLE szemfenéki manifeszticidi lehetnek retinalisak és
chorioidealisak. Retinalis vasculitis — vattatépés gécok, vérzé-
sek, stilyosabb esetben okklizidk — inkdbb csak az alapbetegség
aktivalédasakor és/vagy rosszul kontrolldlt esetekben figyelhe-
ték meg [10, 13, 17, 22, 23].

A retinalis pigment epithelium és a sensoros retina tébbgdeu
serosus levildsa, mely a chorioidea érintettségének tiinete, igen
ritka jelenség. Az dltalunk elérhetd irodalomban eddig kozolt 17
esctet az I tdbldzatban foglaltuk ¢ssze. A nemek ardnya (15 ng,
2 férfi) meglelel az SLE-ben megligyelt 80-85%-os ndi tilsily-
nak. A zommel 2040 éves életkor is jellemzd az alapbetegségre.
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L tablazat

Tobbgdci pigmentepithel és sensoros retinalevalas SLE-ben

eset- Szerzbk megjelenés nem kor olda- egyéb betegség kimenetel
szam lisdg )
1 Gass [9] 1968 né 14 nj felszivédott
2 Diddie [7] 1977 né 19 egy nephritis felszivodott
et al hypertonia
3 Aronson [1] 1979 né 19 egy diabetes mellitus felszivadott
et al nephrosis sy. de meghalt
4-5 Kinyoun [20] 1986 né 28 két nephritis felszivddott
& Kalina hypertonia
nd 25 egy terhességi toxi- meghalt
cosis, DIC, TTP,
hypertonia
6 Klinkhoff [22] 1986 né 38 két vasculitis felszivddott
ctal
7-8 Matsuo [25] 1987 né 50 két - nj
etal
né 18 kéL DIC meghalt
9-13 Jabs [16] 1988 nd 48 egy nephritis progredialt
et al hypertonia
Raynaud betegség
tfi 46 két vasculitis felszivddott
nd 26 egy vasculitis felszivddott
Raynaud betegség
né 26 két nephritis felszivodott
hypertonia
né 29 két nephritis felszivadott
hypertonia
CNS lupus
14-15 Asherson [2] 1989 né 38 nj CNS lupus nj
et al
né 33 nj - nj
16 Snyers [27] 1990 nd 37 két glomerulonephr- felszivadott
et al itis (dializalt)
17 Benitez [4] 1994 ffi 47 két nephritis perzisztal
del Castillo hypertonia
et al
18 sajit eset 1996 fti 42 két nephritis perzisztil
(dializalt)
hypertonia

nj= nincs jeldlve
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A multifokdlis pigmentepithel és sensoros retina-levildsok tartds
perziszlaldsat eddig csak Benitez del Castillo és mtsai [4] észlel-
ték. A jobb és a bal szem a kozdlt esetekben azonos ardnyban
érintett.

Sem a retinalis, sem a chorioidealis manifeszticidk nem spe-
cifikusak SLE-re. A retina serosus levaldsit megfigyelték ter-
hességi toxikdzisban [8, 20], malignus hypertonidban [20, 21,
301, krénikus vese-elégtelenségben [26], diffus intravascularis
coagulatiéban (DIC) [5], thrombocytopenids thromboticus pur-
purdban (TTP) [28], vasculitisben [28] és Goodpasture-synd-
romdban [18] is. A patomechanizmus vitatott. A legelfogadot-
tabb magyardzat: a choriocapillaris praecapillaris arterioldinak
okklizidja fibrinoid necrosis (terhességi toxicosis, malignus
hypertonia), mononuclearis infiltrdcié vagy thrombusképzddés
(DIC, TTP), illetve solubilis immunkomplexek és komplement-
nek az érfalba valg lerakddisa okozta vasculitis Gtjan karositja a
pigmentepithelt, s gy folyadék dramlik a sensoros retina ald [1,
4,6,7, 10, 16, 23, 25, 27].

SLE-ben a chorioidea erek kdrosodését okozhatja vérnyomés-
kiugrds és/vagy immunkomplex lerakddas. Szerzdk tébbsége a
sensoros retina-levildsok okaként az alapbetegséggel jard im-
munkomplex lerakdéddst, és nem a kivetkezményes hypertonidt
jelolimeg[1,6,7,10,23,25]. Jabs és mtsai [ 16] valamint Benitez
del Castillo és mtsai [4] a két lehetséges patomechanizmus
cgylities szerepét feltételezik. A hypertonia befolyasolhatja a
levilds képzddését, részben az érfal kirositdsdval, részben a
hidrosztatikus nyomis megemelésével, mely segithet dtpréselni
a folyadékot a sensoros retina ald [16]. Sajit esetiinkben a jobb
szem ,,shub”-jit vérnyomdaskiugris eldzte meg. Mivel azonban a
laesidk csak az egyik szemben alakultak ki, az acceleralt hyper-
tonia valdszinlleg csak triggerelte a chorioidopathia kialakula-
sdt. A bal szem négy évvel késdbbi ,,shub”-jit a tartds pszichés
stressz ellenére sem eldzte meg vérnyomdskiugris. A stressz az
SLE fellobbandsat okozhatja. Feltételezziik, hogy az alapbeteg-
ség aktivitis-fokozddasa a chorioidopathia 1étrejottéhez egyma-
gdban is elegendd. Ha hypertonids krizis is tdrsul, a laesidk
stlyosabbak, a levilds nagyobb lehet.

A fokdlis pigmentepithel és sensoros retina-levildsok a cho-
riocapillaris lobulusainak felelnek meg [16, 20, 21, 30].

Tobben lefrtdk mind dllatkisérletben, mind betegekben a hir-
telen vérnyomids-emelkedésben 1étrejovs serosus retinalevildst,
mely a vérnyomds normalizildddsa utdan gyégyul [20, 21, 30]. Ha
a vérnyomds tartésan magas, inkibb a retina erei kirosodnak.
Hirtelen vérnyomds-kiugrdskor a retina-ereket megvédi azok
autoregulicidja, mig a chorioidea ereiben létrejohet kdrosodis,
mert itt hidnyzik az autoreguldcid, viszont jelen vannak az
autonom idegrendszer befolydsit lehetévé tevd adrenerg re-
ceptorok, és az erek fala fenestrilt.

Matsuo és mtsai [25] két betege kozil egyiknek sem volt sem
az. SLE-t kemplikdlé hypertonidja vagy nephropathidja, sem
retinalis laesiGja a chorioidopathia keletkezésekor, {gy csak ma-
git az alapbetegséget tekintik oknak. Feltételezik, hogy a
pigmentepithel kdrosoddsit vagy az immunkomplexek specidlis
kotddése a Bruch-membrinhoz, vagy direkt a retinalis pigment
epithelium sejtek elleni autoantitestek magyardzndk.

Aronsonés mtsai [ 1] mutattak ki eldszérhuman szem chorioidea
capillarisaiban, valamintacorpus ciliare processusainak capillaris
basalmembranjiban és a bulbaris conjunctivdban lerakédott
immunglobulinokat immunfluoreszeens mddszerrel. Feltétele-
zik, hogy a szem SLE-s vasculitisének mechanizmusa azonos
mis szervmanifesztacidkéival. Karpik és mtsai [19] a retina ere-
inek faldban taldltak imunglobulin lerakddast.

Jabs és mtsai [16] szerint a perzisztald retina elevicié az SLE
folyamatos aktivitds-fokozéddsit jelzi. Mi az alapbetegség akti-

vitdsanak fokozddasat nem észleltiik. A betegiink bal szemében
egy éve viltozatlanul perzisztilo sensoros retina-levéldsok im-
munkomplex vasculitis szerepét valdszindsitik, bar a kissé emel-
kedett vérnyomads kéroki szerepét sem zdrhatjuk ki. Kisebb re-
tinalis pigment epithelium kdrosodésok ,.shub”-mentes idészak-
ban is keletkezhetnek, Erre utal betegiink szdmos apré ablakje-
lensége a hétsd pdluson és a periféridn is (3. dbra).

A betegiink jobb szemében 1991-ben lezajlott dsszefolyd,
nagy centrilis retinalevilas fluoreszeein angiogrifids képe meg-
felel chorioretinopathia centralis serosa (c.c.s.) ,,pipafiist” leak-
age-ének. Jabs és mtsai [16] szerint a ¢.c.s. — hasonldsdga miatt
—differencidldiagnosztikai nehézséget jelenthet, de ketténél tobb
leakage pont csak ritkdn van. de Venecia és Jampol [30] nem
SLE-s, hypertensiv chorioidopathids betegei kozottistaldltc.c.s.-
hez hasonlé festékszivirgast, de a vérnyomds rendezése utdn a
leakage gyorsan megsziint a perzisztidlé oedema ellenére, és
mindig jelen voltaretinalis erek hypertonia okozta kdrosoddsa is.
Véleményiik szerintaleakage keletkezésének patomechanizmusa
c.c.s.-ben és hypertensiv chorioidopathidban hasonlé. Magunk —
betegiink adatai alapjan — Ggy gondoljuk, hogy a hypertonids
chorioidopathidban kialakulg, c.c.s.-t utinzé leakage-t SLE-ben
az immunkomplexek okozta érfalkdrosodas a vérnyomds norma-
lizdléddsa utdn is fenntarthatja. A c.c.s.-s és SLE-s chorioidea
érkdrosodds kivdlld oka ugyan kilénbozé, de az eredmény, a
kiilsd vér-retina barrier karosoddsa mar lényegében azonos fiton
megy végbe, s legleljebb aleakage intenzitdsdban van kiilonbség.
Szokatlan jelenség, hogy a sensoros retina ald szivirgd festék
nem felfelé, hanem lefelé terjed, mint esetiinkben (/. dbra,
kdzépen). Magyardzatat nem ismerjik.

SLE-s chorioidopathidban a visus éltaldban jé marad [2, 16].
Végleges csékkenésére csak macularis érintettségben kell szami-
tani. A progndzis a latds szempontjibdl SLE-s retinopathidban is
j6, maradandé visusromlds a [dtidegfd vasculitisében és a siilyos
vasoocclusiv esetekben vérhatd [23].

Klinkhoff és mtsai [22] szerint az SLE jo kontrollja a meglévd
retinalis és chorioidealis laesidk javuldsihoz vezethet, Az SLE-
s chorioidopathia kezelésében a nagyddzisd szteroid, az immun-
szuppressziv szerek és a vérnyomds rendezése a fokalis retina-le-
valasok megsziinéséteredményezheti [ 16]. Fotokoagulicidt csak
retinalis vasculitis silyosabb eseteiben ajanlanak [17].
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VIII. Chibret International Award, 1996

A nyolcadik Chibret International Award, 1996. pilydzat eredményének kihirdetésére 1996, jinius 21-én Périzsban, az Eurépai
Glaukéma Tarsasdg 5. Kongresszusinak keretében keriilt sor.

A benyijtott palyamunkik koziil a nemzeti birdld bizottsagok dontése alapjan 19 pdlyamunka keriilt a nemzetkdzi birdld bizottsdg
gle

Hazdnkat Dr. Nagy Zoltin Zsolt, a SOTE 1. sz. Szemészeti Klinikdjanak tandrsegéde képviselie a ,,Clinical and morphological
response to UV-B irradiation after excimer laser photorefractive keratectomy™ cimd pédlyamunkdval, és részt vett a Chibret

ternational Award eredményhirdetésén.



