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A congenitalis retinalis pigmentepithel hypertrophia
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Célkittizés: A congenitalis retinalis pigmentepithel hypertrophia (CRPEH) gyakorisdgdanak megdllapitdsa rutin
vizsgdlatra jelentkezd betegek kirében. A tipusos és atipusos CRPEH vascularis, szerkezeti és elektrofiziologiai
eltéréseinek vizsgdlata fluoreszcein angiogrdfia (FLAG), optikai koherencia tomogrdfia (OCT), elektrookulogrdfia
(EOG), valamint multifokdlis és Ganzfeld-elektroretinogrdfia (mf-ERG, Ganzfeld-ERG) segitségével.

Betegek és médszer: 2004. mdrcius 1. és 2004. augusztus 30. kozott 260 betegen végeztiink szemfenékvizsgdlatot.
Egy tipusos és egy atipusos CRPEH-ds esetet részletesen is feldolgoztunk.

Eredmények: Négy esetben taldltunk tipusos CRPEH-t: 3 szemfenéken unifokdlis (1,2%), 1 esetben multifokdlis
(0,4%), 1 esetben pedig atipusos elvdltozdst. FLAG-vizsgdlat sordn normdlis értelddései fazisok mellett a pigmentdlt
teriileteknek megfelelden blokkolt hdttér-fluoreszcencidt figyeltiink meg. Az OCT-tomogramokon a hypertophids
foltoknak megfeleld choriocapillaris-RPE réteg fusiformis megvastagoddsa ldtszott mogottes drnyékoldssal. Az EOG,
a mf- és Ganzfeld-ERG-vizsgdlat normdlis vdlaszt mutatott.

Kovetkeztetés: A CRPEH nem mutat vascularis és elektrofiziologiai koros eltéréseket, a neuroretina miikodését
jelentGsen nem befolydsolja. Az atipusos eseteknek kiilonds jelentSséget ad, hogy a vastagbél praecarcinosus
polyposissal jdro szindromdiban fordulnak eld.

Kulcsszavak: retinalis pigmentepithel hypertrophia, FLAG, OCT, EOG, mf-ERG, Ganzfeld-ERG, familiaris
adenomatosus polyposis

Congenital hypertrophy of the retinal pigment epithelium

Aims: To establish the frequency amongst our patients of congenital hypertrophy of the retinal pigment epithelium
(CHRPE), and to study the vascular, morphological and electrophysiological characteristics of this condition. We
describe in detail one typical and one atypical case of CHRPE.

Patients and methods: Between I March and 30 August 2004, 260 patients who presented for routine investigation
were examined. The techniques used were fluorescein angiography (FLAG), optical coherence tomography (OCT),
electrooculography (EOG), multifocal electroretinography (mf-ERG) and full-field electroretinography (Ganzfeld-ERG).
Results: We found 4 cases of typical CHRPE, which were unifocal in 3 eyes (1.2%), and multifocal in I eye (0.4%);
and one case of atypical CHRPE (0.4%). During the FLAG examination we detected normal vascular phases
followed by blocked background fluorescence corresponding with the pigmentated foci. Fusiform thickening of the
choriocapillary-RPE layer with shadowing effect was seen on the OCT tomogram. The EOG and the multifocal and
full-field ERGs showed normal responses.

Conclusions: Neither vascular nor electrophysiological abnormalities were detectable in the CHRPE cases; the
function of the neuroretina was not affected. Atypical cases have special importance, since they frequently occur
together with precancerous polyposis syndromes of the colon.

Key words: hypertrophy of the retinal pigment epithelium, FLAG, OCT, EOG, mf-ERG, Ganzfeld-ERG, familial
adenomatous polyposis
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A congenitalis retinalis pigmentepithel hypertrophia
(CRPEH) egy ritka, csaknem mindig 6roklott szemfenéki
elvdltozds (az angol kifejezés: congenital hypertrophy of the
retinal pigment epithelium). Tipusos formdjaban egyoldali
unifokdlis vagy multifokdlis, ritkdbb atipusos formdjaban
kétoldali multifokdlis elvédltozadsok figyelhetGek meg (1. tdb-
lazat). Ez utébbinak kiilonos jelentGséget ad, hogy a vastag-
bél praecarcinosus polyposissal jar6 dllapotaiban alakul ki.
A jelen tanulményban beszamolunk a CRPEH tipusainak
hazai el6forduldsérdl, tovabbd bemutatjuk az elvéltozdst
két — egy tipusos és egy atipusos — eseten keresztiil. Vizs-
gdltuk a retinalis vasculatura eltéréseit, az érintett retina

szerkezetét optikai koherencia tomografia (OCT) segitségé-
vel, elektrofizioldgiai sajatossagait pedig elektrookulografia
(EOQG), illetve multifokalis és Ganzfeld-elektroretinografia
(mf-ERG, Ganzfeld-ERG) alkalmazdsédval. A kozlemény vé-
gén javaslatot tesziink, hogy mit tegyen a szemorvos abban
az esetben, ha atipusos CRPEH-t fedez fel a szemfenéken.

Betegek és modszer
Kérhdzunk szemészeti szakrendelGjében rutin vizsgdlaton

megforduld 260 péaciens 520 szemfenekét vizsgdltuk meg a
2004. 03-t6] 2004. 09-ig tart6 féléves id6szak alatt, tobbek
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1. dbra. Az ,,A” pdciens tipusos multifokdlis gocai a
szemfenéken. A 6070 kiilonbozd méretii hiperpigmentdlt
folt a periféridn egy csoportban foglal helyet jellegzetes

bear track” alakzatot alkotva. A fehér nyil a 2. dbrdn
ldthaté OCT-tomogram sikjdt jelzi

kozott azzal a szandékkal, hogy CRPEH-t keressiink. A
szemfenék vizsgdlatit maximalis pupillatdgitdst kovetSen
90 D-s lencsével, ill. Goldmann-féle hdrmastiikorrel végez-
tiik. A paciensek atlagéletkora 55,01 év volt (SD=20,22),
koziilik 113 férfi (atlagéletkor: 55,81 év, SD=21,25) és
147 nd (atlagéletkor: 54,34 év, SD=19,42). A legfiatalabb
péciens 12 éves, a legidGsebb 87 éves volt. Két pacienst,
akiknél CRPEH-t talaltunk (,,A” és ,,B” pdciens), részle-
tes kivizsgalasnak vetettiink ald. Az dltalinos szemészeti
vizsgalat (tdvoli visus, réslampds eliilsd szegmens vizsgélat,
szemnyomdsmérés, szemfenékvizsgdlat) utdn a kovetkezd
vizsgélatokat végeztiik: kritikus fiizidés frekvencia (CFF),
lat6térvizsgalat (Octopus 301, centralis 30°) és mf-ERG. Az
ERG-vizsgilatok a Nemzetkozi Elektrofiziologiai Tarsasag
(ISCEV) 4ltal kézzétett protokoll szerint torténtek.®

,A” pdciens — tipusos forma: K. R. 22 éves férfi beteg
szemészeti és belgyégydszati anamnézisében semmilyen
emlitésre mélté esemény nem szerepelt. Rutin szemfenék-
vizsgalat sordn fedeztiik fel az egyoldali, tipusos congeni-
talis retinalis pigmentepithel hypertrophidjat. A fenti vizs-
galatokon kiviil EOG-, Ganzfeld-ERG- és OCT-vizsgalat
(OCT-3, Zeiss) tortént.
., B” pdciens — atipusos forma: Sz. V. 25 éves nGbeteget
két hétig hiz6d6 véres hasmenés miatt kezdték el vizsgélni
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RPE+ChC
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2. dbra. Az ,,A” pdciens egy periféridn elhelyezkedd
CHRPE gécdnak OCT-tomogramja. A tomogramon
sdrga vonal jelzi a CHRPE gécdnak megfeleld részt. A
scan 5 mm hosszii, helyzetét az 1. dbrdn fehér nyil jelzi.
A periférids leképzés miatt vékonyabb a retina és ferde
a metszet, a rétegek nehezebben kiilonithetdek el, az
idegrostréteg és a fotoreceptorok rétege nem is ldtszik. Jol
ldthaté az RPE és a choriocapillaris egyiittes rétegének
fusiformis megvastagoddsa. A 1ézi6 alatt, a chorioidea
teriiletén drnyékeffektus ldtszik. (Jelolések: V: iivegtest;
RPE+ChC: pigmentepithel és a choriocapillaris kozos

jeladdsti rétege; C: chorioidea)

15 éves kordban. Szemészeti vizsgdlat ekkor nem tortént.
A rectoscopia felvetette a colon-polyposis lehetdségét, amit
colonoscopos vizsgalat igazolt. A beteg polyposis familiaris
coli (familiaris adenomatosus polyposis, FAP) diagndzissal
18 éves kordban totdlis proctocolectomidn esett 4t stoma-
képzéssel. Elmonddsa szerint tortént ugyan az elsé mdtét
utén szemfenékvizsgélat, err§l azonban nem llt rendelke-
zésre dokumentdcié. Masodik I1épésben ileoanalis anasto-
mosisképzés tortént. Ot évvel késGbb rutin rectoscopia €s
mintavétel rectumpolipot igazolt, melyet eltdvolitottak. A
pacienssel kontaktlencseillesztés sordn keriiltiink kapcsolat-
ba. Anamnézisfelvétel kozben deriiltek ki a belgydgydszati
el6zmények, emiatt a rutin szemészeti vizsgdlaton til fluo-
reszcein angiografidt (FLAG) is végeztiink. A beteg folya-
matos gasztroenteroldgiai kontroll alatt all.

Eredmények
A 260 péciens koziil 4 esetben taldltunk tipusos CRPEH-

t: 3 beteg szemfenekén unifokalis (1,2%; 2 férfi: 41 és 67
évesek, 1 nd: 53 éves), 1 esetben pedig multifokalis elval-

L. tdbldzat. A congenitalis pigmentepithel hypertrophia (CHRPE) formdi, gyakorisdga és kapcsolata szisziémds

betegségekkel
Forma El6fordulds Gyakorisdg irodalmi Gyakorisdg sajat Szisztémds kapcsolat
adatok alapjan'® vizsgdlatunk alapjan™®
| Tipusos unilaterélis, unifokdlis 1% 1,2% nincs
E unilaterdlis, multifokalis 0,5% 0,4% nincs
Atipusos bilateralis, multifokalis 0,001% —HE FAP, Gurtner-sy, Turcot-sy

##A vizsgalt betegek szdma til kevés volt
FAP: familiaris adenomatosus polyposis

%260 beteg 520 szemfenékvizsgdlata alapjan. Részletek a szovegben

TONKOL TAMAS




142. évfolyam (2005)

3. dbra. A periféridn elhelyezkedd tobb kisméretii
CHRPE-folt (,,B” pdciens)

tozast (0,4%, 1 férfi: 22 éves). Egyik paciensnek sem volt
gyomor-bél panasza, illetve csalddi anamnézisiik is negativ
volt. Egy paciensben (25 éves nébeteg) atipusos CRPEH
diagnosztizaltunk.

Az ,,A” pdciens tavoli korrigdlt latdsélessége mindkét
oldalon 1,0, szemnyomadsa 16 és 17 Hgmm volt. Az eliils6
szegmens nem mutatott eltérést. Jobb oldalon ép, kornak
megfelel§ szemfeneket taldltunk, a bal oldalon azonban 90
D-s lencsével észrevettiik a periféridn 1év6 multiplex gécos
elvaltozas szélét. Goldmann-féle harmastiikorrel valt 1at-
hatéva teljes terjedelemben a III-VIII h-ig terjeds, 60-70
1ézi6bdl 4ll6, fészkes elrendez&désti multifokdlis CRPEH
(1. dbra). Az 50-1200 um-es, minimdlisan kiemelkedd
ovalis és kerek foltok éles hatdriak, egymadssal tobb he-
lyen konflualtak. Az egyes gécok egynemien sotétfeketék
voltak, bels§ szerkezeti tagoltsdg nélkiil. A CFF, a lat6-
tér centrdlis 30°-anak automata periméteres vizsgdlata, a
mf és Ganzfeld-ERG-vizsgédlat mindkét szemen normalis
valaszt eredményezett. Mind a szkotopikus, mind a foto-
pikus ERG-amplitidék a normadltartomany alsé hatdrdn
voltak. Ugyanez vonatkozott az EOG-vizsgalatot jellem-
z6 Arden-hanyados értékeire is (jobb: 1,65, bal: 1,79). Az
OCT-tomogramokon jél latszott a hypertophids foltoknak
megfelel6 choriocapillaris-RPE réteg fusiformis megvas-
tagoddsa. Alatta, a chorioidea rétegében arnyékolds alakult
ki. A CRPEH gdéccal szomszédos retinateriiletek, illetve
a neuroretina rétegei OCT-vel épnek latszottak. Az liveg-

4. dbra. Macularis CHRPE az also érdrkdd mentén
(sdrga nyilhegy, ,,B” pdciens). Fluoreszcein angiogrdfia,
késdi vénds fdzis

test szerkezetében elvaltozds nem volt lathatd, a hatdrhartya
a készitett metszetek sikjaban sehol sem valt le, tivegtesti
trakcié nem abrazolddott (2. dbra).

A ,,B” pdciens tavoli korrigdlt 14tasélessége jobb oldalon
1,0, bal oldalon 0,7 volt. Az eliils6 szegmentum nem muta-
tott eltérést, a szemnyomads 18 Hgmm volt mindkét oldalon.
A bal szem kisfokd amblyopidjat gyermekkorban korriga-
latlan kozepes foku astigmidjdra vezettiik vissza. Mindkét
szemfenéken, a kozépperiféridn és a periféridn elszértan
100-1500 um-es ovalis és kerek, éles hatard, enyhén el-
emelked6 egynemien sotétsziirke folt latszott, ép retina-
teriilettel ovezve (3. dbra). A bal oldalon, a macula hata-
ran is lathat6 volt egy kb. 300 pum atmérgji sotét CRPEH
folt, az alsé érarkad mentén (4. dbra). A fundusfelvételt
kovetd FLAG-vizsgdlat sordn a normaélis chorioidealis te-
16dést kovetGen a hyperpigmentadlt részeknek megfelel6en
éles hatdru, blokkolt hattér-fluoreszcenciat mutaté teriiletek
latszottak, melyek a kés6bbi fazisokban is megmaradtak.
Szivargds, ablak-effektus egyetlen foltndl sem jelentkezett.
A retinalis erek atmérdje, lefutdsa, telédése nem tért el az
ép teriiletekétSl (5/a-c. dbra). A CFF, a latétér centralis
30°-anak automata periméteres vizsgdlata és a mf ERG-
vizsgdlat mindkét szemen normalis vdlaszt mutatott.

felvétel; c) FLAG-felvétel, korai vénds fdzis

A CONGENITALIS RETINALIS PIGMENTEPITHEL HYPERTROPHIA




48

Megbeszélés

A tipusos congenitalis retinalis pigmentepithel hypertrophia
gyakorisagdt 1,5% koriil hatdrozza meg a szakirodalom, egyes
kozleményekben azonban ennél nagyobb, 5,5%-os el6fordulds
is olvashat6.'#20 Az atipusos esetek prevalencidja sokkal ki-
sebb: 0,001%.%° A tipusos forma az ltalunk vizsgalt populéci-
ban 1,6%-ban fordult eld, sajat eredményeink tehat megfelelnek
a nemzetkozi irodalomban fellelhet6knek. Az atipusos esetek
el6forduldsi gyakorisigdnak megitélésére az dltalunk vizsgdlt
populdci6 relative kis mérete miatt nem vallalkozhattunk.

A CRPEH a szemfenéken elsGsorban az equator és az
ora serrata kozt helyezkedik el. A nagyobb 1ézidk altala-
ban inkdbb az equatorndl, a kisebbek pedig a periférian
talalhatok.!® Sajét eseteink koziil az atipusos CHRPE foltjai
diffizan fundusszerte, a tipusos esetek gocai a kozépperi-
féridn, multifokdlis el6fordulds esetén pedig a periféridn
egy csoportban helyezkedtek el. Ez a mintdzat megfelel a
nemzetkozi irodalomban lefrtaknak.'® A tipusos unifokdlis
1ézi6 4ltaldban 1-5 mm atmérdjd, ovélis vagy kerek, jol ko-
riilhatarolt, sziirkésfekete szind és csak minimélisan emel-
kedik ki a kornyezetébdl. A 1€zi6 szélén gyakran szemcsés
pigmentalt sav figyelhet6 meg. A géc mérete minimalisan
novekedhet, benne kis lakundk alakulhatnak ki.2 A 1éziok
a korral csak kismértékben valtoznak. Sziniik idGvel hal-
vanyul: a részleges depigmentalédds gyakori.” Az atipusos
forma eseteiben a fenti 1ézidk a retina barmely részén el6-
fordulhatnak és kevésbé rendez&dnek csoportba, alakjuk
és méretiik is vdltozatosabb. Ezek az ismérvek illenek az
altalunk talalt esetekre is, ahol a macula hatdran, a kozép-
periféridn és a periféridn egyardnt latszottak gécok (,,B”
paciens). Macularis CRPEH ritkan izolaltan is el&fordulhat,
mely ha elég nagy, relativ scotomdt okozhat.!?

A periférias kicsiny foltok hasonlithatnak a pigment-6ssze-
csapzédasokra, 4am azok kisebbek, homogénebbek és szemben
a CRPEH-val, sok esetben iivegtesti trakci6 lathaté rajtuk.’

A CRPEH kialakuldsanak pontos mechanizmusa ismeret-
len. Apte és mtsai kozoltek egy esetet, amelyben egy fovealis
retinalis pigmentepithel hypertrophia és a szintén jelen levg
id6skori maculadegenerdcid geografikus atrophidja egyiitt volt
megfigyelhetd, felvetve a hiperpigmentaci6 reaktiv eredetét.!
Megel6z6 fundusfotdk hidnydban azonban a fenti tedridt elve-
tették. Annyi bizonyos, hogy az érintett RPE-sejtekben hibas
melanogenezis zajlik, amely megvaltoztatja a sejtek alakjat,
kiilsé morfolégidjat és a benniik taldlhaté pigmentgranulu-
mok sajdtossédgait.’ Felépitését tekintve a hypertrophids foltok
magas, tobbnyire erdsen pigmentalt RPE-sejteket tartalmaz-
nak, melyek optikai denzitdsa 1,7-szer nagyobb a szomszédos
ép retinarészeken taldlhat6 sejtekénél.® Meyer és mtsai irtak
le el6szor, hogy a CRPEH teriiletét OCT-vel vizsgdlva a re-
tindban magas jelintenzitdsd védlasz vélthat6 ki.'® Az dltalunk
készitett tomogramon is jol latszott a choriocapillaris és az
RPE rétegének diffiz megvastagoddsa (2. dbra).

A CRPEH felett a szenzoros retina elvileg kdrosodhat.
Ez ut6bbit azonban sem EOG-, sem ERG-vizsgdlattal nem
sikeriilt kimutatni.!> A betegeinkben elektrofizioldgiai vizs-
gélatokkal sem taldltunk koros eltérést, a komputeres 14t6-
térvizsgdlat is negativ eredménnyel zarult, a CRPEH foltjai
a fotoreceptor-pigmentepithel egység élettani mikodését te-
hét jelentsen nem befolyasoltak.
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A tipusos CHRPE g6caibdl ritkdn malignus neoplasticus
elvéltozdsok is kiindulhatnak. Shields és mtsai 5 esetrl
szamolnak be, ahol a periféria tipusos CHRPE 1€zi6i nove-
kedésnek indultak és benniik nodulusok jelentek meg.'® A
nodulusokat elldté megvastagodott, de nem rendellenes le-
futdsu ereket érfestéssel mutattak ki. Mindegyik paciensnél
sdrgds exsudatio jelent meg a 1ézidk koriil, amely egyikd-
jiknek kicsiny, periféridra lokalizdlt serosus retinalevalast
is okozott. Hirom betegnek cystoid macula-oedemdja ala-
kult ki kovetkezményes 14tdsromldssal. A két leggyorsabban
novekvd tumort jod-121 brachytherapidval kezelték, ami a
1éziok megkisebbedését eredményezte a latds szignifikans
javuldsa nélkiil.'® Shields és mtsai beszdmoltak egy ma-
sik esetrdl is, amelyben a tipusos CHRPE-g6cbdl kiindult
periférids szemfenéki tumort reszekaltak, és a hisztologiai
vizsgdlat kis malignitdsi adenocarcinomat mutatott ki.'” A
szerz8k szerint emiatt tandcsos a tipusos CHRPE-elvélto-
zésokat is rendszeresen ellendrizni.!” Sajat tipusos eseteink
egyikénél sem volt megfigyelhet6 durva nodularis szerkezet,
exsudatio vagy retinalevalds.

Az atipusos CRPEH és a colon-polyposis kozti kapcso-
lat bizonyitott.* A leggyakoribb polyposissal jaré 6roklédd
megbetegedés a familiaris adenomatosus polyposis (FAP).
A betegséget fiatalon, 10-35 éves kor kozott megjelend, a
vastagbelet szényegszeridien elboritd, 1-3 cm-es adenoma-
tosus polipok jellemzik. Mindegyik polipbdl potencidlisan
colon-carcinoma indulhat ki. Ez 15 éven beliil gyakorlatilag
100%-ban be is kovetkezik, mig az elsé panaszok mar 15—
20 éves korban jelentkezhetnek.® A Gardner-szindrémédban
a fenti colon-polypusok mellett csontcisztdk, hamartomak
és lagyrésztumorok jelennek meg. Turcot-szindréménak ne-
vezziik a colon-polyposist, ha a kdzponti idegrendszerben
neuroepithelialis tumorok jelennek meg.”?* A hdrom szind-
réma valdszintleg azonos genoptipus kiilonb6z§ fenotipusa:
mindhdromban az 5q21-q22 lokuszban talalhaté tumorszup-
pressziv FAP-gén, az APC-gén a hibds. A muticié pontos
helyétdl fiigg, hogy a szemfenéken megjelenik a retinalis
pigmentepithel hypertrophidja vagy sem, a silyos bélbe-
tegség azonban 100%-ban kifejlddik.?° Rossato és mtsai
7 olyan csalad 36 tagjat vizsgaltdk meg, ahol megjelent a
FAP. A congenitalis retinalis pigmentepithel hypertrophids
esetek 43,75%-ban a polyposis is el6fordult. Ugyanakkor a
FAP-betegek 58,33%-dban kimutattdk a hypertrophids gé-
cokat."* Mds kozlemények arrdl szdmoltak be, hogy a poly-
posisos esetek 2/3-dban fordult el a CRPEH.!>2° [wama és
mtsai 24 érintett csaldd 49 tagjat vizsgaltak és azt talaltak,
hogy minél gyakoribbak az egyéb extraintestinalis elvalto-
zdsok, anndl gyakoribb a szemészeti elvdltozds.* Tekintve,
hogy a familiaris colon-polyposisnak a leggyakoribb ext-
raintestinalis manifesztacidja a CRPEH, ezért a retina ezen
morfoldgiai elvdltozdsa a familiaris polyposis szindromak
korai markerének tekinthetd."

El6fordulhat, hogy hibds APC-gént hordozd, de még pa-
naszmentes paciensekkel el6szor szemorvos taldlkozik. A
FAP biztos diagnézisat csak endoszképos gasztroentero-
16giai kivizsgdlassal lehet feldllitani, a genetikai vizsgalat
ugyanis gyakran dlnegativ eredményt ad. A colonoscopos és
gastroscopos vizsgdlat kellemetlen volta miatt azonban csak
bizonyos esetben javasolt. Meyer és mtsai az alabbi esetek-
ben tartjdk indokoltnak a gasztroenteroldgiai kivizsgalast:
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1. Egy szoliter CRPEH pozitiv csalddi anamnézissel. 2. Ha-
romndl tobb szoliter CRPEH — pozitiv csalddi anamnézis
nélkiil is. 3. Bilaterdlis CRPEH esetén.!! A vizsgilatok fenti,
Meyer éltal javasolt indikdcidja azonban tilsdgosan széles
betegkort érint. Véleményliink szerint ezeket a nem veszély-
telen endoszképos vizsgdlatokat a CRPEH-s paciensek csak
kisebb hdnyaddban kell sziikségszer(ien elvégezni.

A kéros APC-gént hordozd, de még panaszmentes pa-
cienseknek tehdt 60-65%-dban sziiletéstsl kimutathat6 a
CRPEH atipusos formdja. A polyposis atlagos megjelenési
ideje a 25. életév, 15 éven beliil, de legkésGbb 50 éves korra
biztosan kialakul a carcinoma, hacsak nem torténik radi-
kalis sebészi beavatkozds.” A gyomorpanaszok legkésbbi
megjelenése a 35. életév koriil van.” A fentieket dsszefog-
lalva, az aldbbi esetekben tartjuk indokoltnak a gasztroen-
teroldgiai kivizsgdlast:

1. 10-35 éves egyének esetében, akiknek a csalddjdban
familiaris polyposis szindroma el6fordult, akar negativ sze-
mészeti lelet esetén is.

2. 10-35 éves egyének esetében, ha kétoldali CRPEH-t
talalunk, akar negativ csaladi anamnézis esetén is.

Tandcsos a kivizsgdldsrol egy gasztoenterolégus €s a be-
teg bevondsdval kozosen donteni. Id§sebb panaszmentes pa-
ciensek, illetve egyoldali szemészeti elviltozdsok esetében
a kivizsgdlast nem tartjuk indokoltnak.

Kovetkeztetés

A congenitalis retinalis pigmentepithel hypertrophia egy
ritka morfoldgiai elvaltozas, mely a szemfenék vizsgélata-
val konnyen felismerhetd és panaszokat, tiineteket csak ki-
vételesen okoz. Specifikus vascularis vagy elektrofiziolégiai
elvéltozasok a CRPEH-ra nem jellemz&ek. Az OCT-vel jol
felismerhetd a hypertrophids foltoknak megfelelGen a cho-
riocapillaris-RPE réteg fusiformis megvastagoddsa, mely
mogott drnyékolds latszik.

A congenitalis retinalis pigmentepithel hypertrophia je-
lent&ségét az aldbbiakban foglaljuk 6ssze: Gyakori, tipusos
formdja ritkdn neoplasticus dtalakulds forrdsa lehet, ezért
javasolt a paciensek folyamatos kovetése, a gécok fényké-
pezése. Amennyiben az egyik oldali funduson hypertrop-
higs foltokat latunk, mindig keresni kell a mésik szemen is
elvaltozdsokat. Véleményiink szerint bilaterdlis megjelenés
esetén, ha fiatal a pdciens, indokolt a gasztroenteroldgiai
vizsgdlat. Az atipusos forma ugyanis az orokletes colon-
polyposissal jiré szindromakban fordul eld, igy korai fel-
ismerése nagy fontossdgu, akér életment6 is lehet.*

Koszonetnyilvanitas

Ez tton is szeretnénk koszonetiinket kifejezni a II. sz. Szem-
klinika munkatérsainak; Farkas Agnes egyetemi docensnd-
nek a hasznos tandcsokért, Karcagné Weiszer Ildik6nak és
Kovécs Erikanak pedig a vizsgélatok kivitelezéséért.
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