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A Debreceni Orvostudoményi Egyetem Szemklinikdja-
nak (igazgat6: Alberth Béla egyetemi tanar) kozleménye

Lenticonus posterior esete

Vamosi P. és Modis L.

A lenticonus posterior (LP) a szemlencse velesziiletett
alaki anomalidja. Magyarorszagon kozlésiink az elsd, az
irodalomban pedig eddig mintegy 100 esetrd] tudnak. A
lencse hatso felszinének kiboltosuldsa rendszerint centra-
lis, mi ritkasdgnak szdmité excentrikus elhelyezkedési
LP-rél szdmolunk be. Szovettani vizsgdlattal a hatsé tok
elvékonyoddsat és heterotop lencsehdmot taldltunk az
elvéltozés helyének megfelelGen. Bar a LP ritka betegség,
korai felismerése mégis igen fontos akovetkeztébenkiala-
kulé amblyopia megel6zése miatt.

Kulcsszavak: Lenticonus posterior, szovettani feldolgo-
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Case of posterior lenticonus

Lenticonus posterior (LP) is a congenital anomaly of the
lens. In Hungary our publication is the first, and there are
about one hundred cases known in the literature. The
bulging of the posterior surface of the lens is usually
central, but we report on a rare excentrical LP. Histologi-
cal examinations showed the thinning of the posterior
capsule and heterotopic lens epithelium due to the place
degeneration. Although LP is an infrequent disease, its
early recognition is highly significant in the prevention of
outcoming amblyopia.

Keywords: Lenticonus posterior, histological examina-
tions

Bevezetés

A lenticonus posterior (ezutdn LP) a szemlencse velesziiletett
alaki anomalidi kozé tartozik. A betegségben a lencse hatsé
felszinének kor (ill. ritkdn ovélis) alakd szférikus vagy kénikus
kitiiremkedését latjuk az iivegtest felé. A szférikus LP-t Elsching
[7]nyoman nevezhetjiik lentiglobus posteriornak is. A lenticonust
Becker [1] irta le elGszor szvettanilag nyil szemen, majd Meyer
[16] 1888-ban klinikailag is megfigyelte. Magyarorszdgon ez-
iddig nem firtak le a betegséget, az irodalomban pedig mintegy
100 esetet kozoltek.

Esetismertetés

S. B. 4,5 éves fitit Gvodai rutin szemészeti vizsgalaton szirték ki
féloldali amblyopia miatt. Az egyéni s csalddi anamnesisben
emlitésre mélté esemény nem volt. Részletes gyermekgyogya-
szati vizsgélat eltérést nem taldlt, a gyermek pszichoszomatikus
fejlettsége koranak megfeleld volt.

Szemészeti vizsgalata soran kétoldali ferde cornea astigmidt
talaltunk. Szemiiveggel visusa jobb oldalt 0,15-ra, bal oldal 1,0-
re volt javithat6. Jobb szemével nasalisan, paramacularisan
fixalt. Réslampés vizsgdlattal a jobb oldalon, a lencse hatsé
felszinén, az optikai tengelytl temporalisan az iivegtestbe dom-
borodo, szférikus kitiiremkedést talaltunk. A kidomborodas bel-
sG felszinén durva pigmentszemcséket, elGtte a lencse hatsé

kérgében nagyobb szemcsés homdlyt lattunk. (/. dbra). Az
livegtest tiszta, a fundus kornak megfelel volt. A bal szem
teljesen épnek bizonyult.

1. dbra. Az erésen temporalis irdnyba tekintS jobb szemen tdgitott
pupilla mellett jol l1atszik a lencse hétsé felszinén az optikai
tengelytSl temporalisan elhelyezkedd lenticonus posterior

A jobb szem B-kép ultrahang vizsgdlata soran a lencse hétsé
felszinének fokozott reflektivitasat taldltuk. A-képen magas tiis-
ke volt lathato az elvéltozas helyének megfelelSen (2. dbra).

Mivel a jobb szemen a visus a torési hiba korrekciéja és a bal
szem takardsa ellenére sem kezdett el javulni, ezért 3 hénap
elteltével a LP-os szemen intracapsularis halyogmitétet végez-
tiink. A mdtét utdn 1 hénappal az operdlt szemre + 15,0 D-4s
tartosan hordhat6 1dgy kontaktlencsét illesztettiink, amit a gyer-
mek valtott takaras mellett azéta is hord. A mitét 6ta 1,5 év telt
el, jelenleg a visus 0,25cc; 1,0cc, a szemdllds parhuzamos, a
fixaci6 jobb oldalt is centrdlis.

Elvégeztiik az eltavolitott szemlencse szovettani feldolgozé-
sdt is. A rutin haematoxylin eosin festésen kiviil, PAS és Picro-
syrius hisztokémiai reakciét alkalmaztunk. A hdmboritds az
eliils§ felszinen épnek bizonyult, de patoldgids médon tilterjedt
az ekvatoron €s helyenként megkettz6dve beboritotta a LP
felszinét is. A hats6 tok vastagsdga éltaldban normadlis volt,
viszont alenticonus felett elvékonyodott lencsetokot taldltunk. A
hatrafelé boltosulé kéreg nagy teriileten cataractdra jellemzd,
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2. dbra. Az ultrahangvizsgdlat sordn B-képen a lencse hitsé
felszinének fokozott reflektivitdsat taldltuk. A-képen magas tiiske
volt 14thaté az elvéltozds helyének megfeleléen
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3. dbra. A lenticonus felett elvékonyodott hits6 tok a Morgagni-féle
gombszerkezetekkel (HE 250x)

tipusos Morgagni-féle gombszerkezetet mutatott (3. dbra). Az
ilyen fiatal korban szokatlanul homogén, amorf szerkezetdi mag-
ban pedig heterotop sejtmagképzés volt megfigyelhetd.

Megbeszélés

A LP incidencidja 1:100.000 [4], sokkal gyakoribb teh4t, mint az
eliilsé lencsefelszin hasonlé deformitdsa. A betegség az esetek
tobbségében féloldali, a férfiak és ndk aranya 2:3 [6]. A LP
rendszerint monosymptomds, de elGfordulhat mas fejlédési
rendellenességekkel tarsulva is, mint pl. microphthalmus, colo-
boma lentis, -iridis, -chorioideae, esotropia, exotropia, Duane
syndroma[6]. A betegség szovGdhet familiaris hyperglycinuridval
is [18]. Az autosom dominans 6roklésmenetii, haematuriaval és
siiketséggel jaré Alport syndromahoz is tarsulhat rikéan LP [10].

A LP diagnézisban a legkarakterisztikusabb vonas a lencse
hitsé felszinének kor vagy ovilis alakid kitiiremkedése, ami
csaknem mindig centrélisan 14that6. Jéval ritkdbban — az dltalunk
kozolt eset is ilyen —, az elvéltozas excentrikus elhelyezkedésii
[13]. Elvétve egymads mellett tobb ectasia figyelhetd meg [8].

Azesetek mintegy 80%-dban a LP-ban kiilonb6zd denzitdst és
alakd homdlyok lithatk [3]. Mindezen elvaltozdsokat sajit
betegiinkon is megfigyelhettiik.

Miéskor, a kezdeti stidiumban a lencse héts6 felszinén optika-
ilag tiszta ,oilglobule = olajcsopp” figyelhet meg. Ha ezen
szemtiikorrel keresztiilnéziink, az erek a funduson a kérnyezet-
hez képest nagyitva litszanak az erGsen myopids fénytorés miatt
[6]. Skiaszkopidval ilyenkor eltérd irdnyd drnyékhaladdst latunk
a lencse kiilonbozd fénytorési részeinek megfelelden [12].

Diagnosztikus értékiinek mondjak azt a vizsgalatot is, amikor
keskeny rést vetitve az elvaltozdsra, a kiilonboz8 gorbiileti suga-
ri lencsefelszinek taldlkozasatol két fénycsévaindul ki és keresz-
tezi egymdst az iivegtestben. A rést a lenticonus sz€1ét1 annak

4. dbra. A fénycsévik nyilg oll6 szdraira emlékeztetd mozgédsa a LP
résldmpds vizsgdlatdban (Franceschetti és Rickli utin)

csticsa felé mozgatva a két fénycséva nyil6 oll6 szaraihoz hason-
16 mozgast ir le [8]. (4. dbra).

LP-ban az ultrahangvizsgélat kiilonosen akkor tesz hasznos
szolgdlatot, haaz elvaltozasban homélyok vannak és ezért a szem
hétsé szegmentuma mas médon nem vizsgélhato.

Differencidldiagnosztikai szempontb6l elsGsorban a lencse
egyéb alaki anomadlidi koziil néhany, Ggymint a lenticonus ante-
rior, a lenticonus duplex, és a lenticonus internus, valamint a
cataracta polaris posterior €s a persistalé hyperplasticus primer
tivegtest eliils formdja jon széba [12].
olyan szemet meg kell operalni, ahol 1-2 hénapon beliil megfe-
lelé pleoptikai és ortoptikai kezeléssel nem lehet centralis fixdciot
€s 0,5-nél nagyobb latdsélességet elérni. A legtobb szerzd
intracapsularis hilyogmiitétet, majd tartésan hordhat6 lagy kon-
taktlencse illesztését javasolja. [5, 12,20]. A miitét utdn az esetek
tobbségében természetesen még tovabbi hosszas ortoptikai keze-
1ésre van sziikség.

A LP etioldégidjara szdmos magyarazat sziiletett. Bourne és
mitsai [2] patkdnyokon leirtak a hats lencsetok 6rok16d6 repedé-
sét, ami a késébbiekben LP kialakuldsahoz vezetett. Petrys [17]
tompa sériilést kovetSen a hatso lencsetok repedését és a kéreg
kitiiremkedését, azaz traumas LP-t talalt. Marsch [15] szerint a
betegséget, kiilonosen gyermekkorban, a zonula lencsetokra
kifejtett vongdld hatdsa okozza. Nem ritkan lathaté LP mellett
arteria hyaloidea persistens, ami Vogt [19] szerint csupén vélet-
len egyiittes el6fordulds, de elképzelhet az is, hogy a perzisztild
livegtesti artéria kérokként szerepel [9]. A Khalil és Saheb [11]
altal lefrt esetben szdvettanilag is igazolhaté volt a hatsé tok
velesziiletett vékonysaga. Elképzelésiik szerint a gyenge hitsé
tok nem képes ellendllni az intracapsularis nyomasnak, rostjai
idével megnyiilnak, a kéreg kitiiremkedik, mikézben megbomlik
anormalis lamellaris szerkezet, beivodas kovetkezik be és cataracta
fejlédik ki. A Makley [14], valamint a Franceschetti és Rickli [8]
altal kozolt esetekben elvégzett szovettani vizsgalat heterotop
lencsehdmot talalt az elviltozdsnak megfelelGen. Esetiinkben a
LP-nak megfeleléen elvékonyodott hatsé tok és a heterotop
lencsehdm egyarant megfigyelhetS volt, de emellett érintettnek
taldltuk az embriondlis magot is. Ez ut6bbi szokatlanul homogén,
amorf szerkezet(i volt és benne heterotop magképzés volt lathat6.

Bar a LP rendszerint sporadikus, adatok bizonyitjak, hogy a
betegség oroklddhet is, foként a kétoldali esetek [3,5]. Az 6rok-
Iésmenet rendszerint autosom dominans, ritkibban autosom
recessiv.

A fentiekbdl kitlinik, hogy a LP polietiol6gidji betegség,
amivel ugyan ritkdn taldlkozunk, de differenciél diagnosztikai
szempontbdl mégis jelentSsége van. Korai felismerése pedig,
hasonléan a congenitalis cataractdhoz, igen fontos a kdvetkezté-
ben kialakulé amblyopia megel5zése miatt.
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