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Xanthoma corneae — esetismertetés
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Osszefoglalds: A szerzék ismertetik egy differencidldiagnosztikai kérdéseket is felvetd bilaterdlis lipid-keratopathia
esetér. Tobbéves kévetési idd utdn a periférids corneahomdly a centrumot szabadon hagyta. A diagndzist nem-invaziv
konnyvizsgdlatok segitették eld, amelyek emelkedett zsir- és foszfortartalmatr mutattak.

Kulcsszavak: lipid-keratopathia, kénnyvizsgdlatok

Xanthoma corneae: case report

Summary: The authors report a case of a bilateral keratopathy, also raising points relevant to differential diagnosis.
In this patient, after a follow-up period of several years there was peripheral corneal opacity, but the central cornea
remained unaffected. The diagnosis was confirmed by non-invasive tear examinations which disclosed elevated levels

of lipid and phosphorus content.
Key words: lipid keratopathy, tear examinations

A cornea degenerativ folyamatai kozott jelentds helyet fog-
lalnak el a szaruhdrtya lipid degenericiéi. A cornealis ho-
madlyt okozé lipidlerakédds primer folyamat, ha nem el6zi
meg a keratopathia kialakuldsdt a szaruhdrtya erezédését
kiviltd tényezd és szekunder, amennyiben igen.! A cornea-
lis elvaltozdsok kialakuldsdnak hdtterében még nem teljesen
tisztdzott modon a lipidek lokélis, abnormalis metabolizmu-
sa, illetve vascularis eredet dllhat.!?

Az aldbbiakban ismertetjiik egy differencidldiagnosztikai
kérdéseket felvetd bilaterdlis lipid-keratoparthids beteg ese-
tét. Tobbéves kovetési id6 utdn a széli részekbdl kiinduld
szaruhdrtyahomdly panaszt nem okozott, a centrumot nem
érte el. A diagndzis meger8sitése miatt nem-invaziv vizs-
galomddszereket vélasztottunk. Figyelembe véve azokat a
tanulmdnyokat, amelyek szerint a megfelelSen kis — 18 nm
— méretii lipoprotein-molekuldk képesek kidiffunddlni a
limbalis erckbdl, és a szdvetekben lerakédni, felmeriilt a
kérdés, hogy ezek a lipoproteinek esetleg a kiinnyben is ki-
mutathaték lehetnek.>

Célunk az, hogy a cornedban lipidlerakéddssal jaré kér-
kép kapesdn a differencidldiagnosztikai lehetGségeket és a
konnyvizsgdlataink jelentSségét ismertessiik.

Esetismertetés

Az 1955-ben sziiletetl férfibeteg eldszir 1997-ben jelentke-
zett klinikdnkon, a ldtdsdt nem zavard, néhdny hénapja ész-
lelt szaruhdrtyahomdly miatt. A réslimpds vizsgilat mindkét
oldalon eltérés nélkiili szemhéjakat és kitShartyat taldlt. A
cornedban mindkét oldalon gyfird alakd periférids homaly
volt ldthatd. Ennek teriiletében szdmtalan, finom diffiz sziir-
késfehér pont és csillogd vonalacska volt a stroma egész
vastagsdgdban, az érintett teriilet a limbustdl a centrum felé
szabdlytalan hatdrral végz8dott (1. dbra). A gy(ri és a lim-
bus kozdtt a cornea tiszta volt. Ez a cornealis homdly a bal
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oldalon nagyobb volt, csak a centrdlis optikai zéndt hagyta
szabadon (2. dbra). Mindkét oldalon az eliilsG szegmentum
mélyebb részei, a lencse, az ivegtest és a fundus eltérés nél-
kiiliek voltak. A visus mindkét oldalon korrekciéval teljes
volt. A szemnyomas 12/12 Hgmm volt. A beteget 5 éven 4t
kivettiik, de a cornealis folyamat nem progredidlt, a litds-
¢lességet sem befolydsolta.

A beteg csalddi anamnézise és dltaldnos belgydgydszati
vizsgdlata eltérés nélkiili volt. A vizeletvizsgdlat sem mu-
tatott ki korosat. Eltéréseket csak — az 5 év alatt tébbszor
vizsgdlt — lipidmetabolitok szérumszintjeiben taldltunk.
Minden esetben kérosan magas volt a szérumban az 6ssz-
koleszterin, a triglicerid és az LDL (low density lipoprotein)
szintje. Normdlis tartomédnyban volt viszont minden alka-
lommal a szérum-HDL (high density lipoprotein) szintje
(1. tdabldzat).

A corneahomilyt okozd anyag dsszetételére konnyvizs-
galatok sordn terveztiink adatokat nyerni. Ezért a szerves
kémia mds teriiletén mar eredményesen alkalmazott, megfe-
leléen érzékeny (ng), a zsirsavak és szerves foszfor tartalom
kimutatdsdra haszndlatos mddszereker alkalmaztunk. Mivel
ilyen vonatkozdsi konnyvizsgdlatok adatai az irodalomban
nem dlltak rendelkezésre, ezért két — 10-10 fGs — kontroll-
csoport tagjainak kdnnymintdit is megvizsgdltuk.

Az els6 (1) csoport tagjaindl a szérum kérosan emelkedett
osszkoleszterin-, LDL- és trigliceridszintje mellett szemé-
szeti eltérés nem volt. A mdsik (11.) csoport tagjaindl sem
a szérum lipidmetabolitjainak szintjében, sem a szemészeti
statusban nem taldltunk kérosat.

Az . és II. csoport tagjait, valamint betegiinket rend-
szeresen kontrolldltuk és mindkét oldalrdl kénnymintdkat
vettiink. A vizsgdlathoz sziikséges konnymintdkat ingerlés-
sel (alkoholos oldat orrba cseppentése utdn) kapilldriscsével
vettiik le. A mintak ossztérfogata dtlagosan 300 pl volt. A
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1. dbra. A jobb oldali periférids cornealis homdly képe

mintdkat a vizsgdlatok elvégzéséig —20 °C-on fagyasziva
taroltuk.

A zsirsavak kimutatdsdt gdzkromatografias médszerrel az
aldbbiak szerint végeztiik. A mintikhoz BF;—metanol tartal-
mu reagenst adva metanolos fazis jott 1étre, melyet hexédnnal
elegyitettiink és centrifugdltunk. HP 5890-es gdzkromato-
grdfban vizsgdltuk a mintdkban a Kiilonbozd szénatomszd-
mu (C4—C,,) zsirsavak szdzalékos megoszldsdt — az abszo-
lat koncentraciét a modszer nem tudja meghatdrozni — a
kromatogrifids gorbe alatt elfoglalt teriiletet értékelve.” Az
eredménveket a 2. tdbldzat tartalmazza. A mintdk foszfor-
tartalmdt a metanolos fézishoz ammdnium-molibdenatot és

2. dbra. A bal oldali szaruhdrtvahomdly csak az optikai
zondt hagvja szabadon

vas-szulfatot hozzdadva GBC 911 A fotométerrel hatdroztuk
meg. gy a szervetlen foszfort kimutatva, majd az adatokat
extrapoldlva kiszdmitottuk a szerves foszfor tartalmat pg-
ban (3. tdbldzat). Ez az irodalmi adatok szerint korreldl a
mintdk foszfolipid-koncentrdcidjdval.®

Megéllapithatd, hogy a beteg konnymintdiban a kiilon-
b6zé C-atomszdmii zsirsavtartalom az 6téves kovetési idé
alatt 14 és 40% kozott mozgott, mig az a kimutathatdsdgi
szintet a kontrollcsoportok egyikében sem érte el. A foszfor-
tartalom a vizsgdlt periddusban 1 és 2 pg kozott vdltozott,
mig a kontrollokban nem volt detektalhatd.

1. tabldzat. A beteg plazmalipidériékei a vizsgdlt iddszakban

1997 1999 2002 Referenciatartomdny
Osszkoleszterin (mmol/l) 7.25 6,95 7,32 <52
LDL (mmol/I) 5,00 5,30 5.40 <34
Triglicerid (mmol/l) 2,95 3,02 2,94 <1,7
HDL (mmol/1) 0.89 0,81 0,85 0.8-1.9

2. tabldzat. Betegiink konnymintdinak kiilinbozd C-atomszdmii zsirsavtartalma a vizsgdlati idépontokban,
teriiletszdzalékban megadva

1997 1999 2002
jobb oldal bal oldal jobb oldal bal oldal jobb oldal bal oldal
Cyy (%) 32.0 40.0 230 18.3 17,0 21,0
Cie (%) 28,6 274 19.8 25,0 242 26,2
Cis (%) 22,0 10,6 32,1 395 27,0 251
Cau (%) 17.4 22,0 16,2 14,1 18,1 18.6
3. tdbldzat. Betegiink konnymintdinak a kiilonbézd vizsgdlati iddpontokban mért foszfortartalma
1997 1999 2002
jobb oldal bal oldal jobb oldal bal oldal jobb oldal bal oldal
1,78 ug 2,18 pg 1.0 ng 1.7 g 1,39 pg 1,94 pg
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4. tabldazat. A bilaterdlis periférids gyiiriiszerii homdlvt okozd lipidlerakdddssal jiré kdrképek szisztémds és szemészeti eltérései

Karkép

Szisztémds eltérés

Szemészeti eliérés

Lecitin-koleszterin-aciltranszferdz (LCAT)
deficiencia

Magas koleszterin-, alacsony HDL-
szint.

Cornealis denz gyiir(, diffuz sziirkésfehér
pontozottsdg a stromdban

Veseelégtelenség, anaemia.
proteinuria.
Recessziv oroklGdés

Hyperlipoproteinaemak (II.,
I, TV. tipus)

Hypercholesterinaemia és magas LDL-
o o'
szint. Cardiovascularis eltérések

Cornealis denz gyr.
Xanthelasma, xanthoma conjunctivae,
lipaemia retinalis

Vogt-féle degeneratio cristallinea corneae

Ismeretlen

Cornealis gydrd, fehér kristalyszerd
depozitummal.
Conjunctivalis erezddés

Schnyder-féle herediter cornea dystrophia

Hypercholesterinaemia.
Domindnsan 6roklddik

Féleg centrdlis, de periférids gy(ird alakd
strontaopacitas is

..Fish-eye” betegség

Magas triglicerid-, alacsony HDL-szint

Cornealis denz gytir(, sziirkésfehér
pontokkal a stroméban

Herediter ,,Fleck™ dystrophia

Ismeretlen.

Cornealis keskeny denz gyird

Dominans 6roklddés

Arcus senilis corneae

II. tipust hyperlipoproteinaemidban
gyakoribb

Cornealis gyiirdi alaku opacitds a stromédban

Xanthoma corneae

Megbeszélés

A szaruhdrtydban gy(rdszer( bilaterdlis lipiddepozicié-
val jir6 szdmos kérképnek tobb differencidldiagnosztikai
vonatkozdsa van. Ezen kérképeket, amelyeket a cornealis
manifesztdcid igen hasonld megjelenése kit dssze a 4. tdb-
ldzatban tiintettiik fel, kiemelve a legjelentésebb szemészeti
és szisztémds tiineteket, > #3578 1112.14-17

A tdblazat adatait elemezve az ismertetett esetiink a jelleg-
zetes klinikai laboratériumi eredmények (anaemia, protei-
nuria, igen alacsony HDL-szint) hidnya miatt nem sorolhaté
a LCAT deficiencia és a ,.Fish-eye” betegség kérképéhez.
A szemészeti tiinetek alapjdn a herediter ,,Fleck™ dystrophi-
atdl tivolabb, mig a Vogt-féle degeneratio cristallinedhoz
kozelebb dll. A szérum lipideltérései pedig a hyperlipopro-
teinaemidkéhoz hasonldak. A cornealis kép nem mutatott
hasonlésdgot sem a periférids lokalizdci6ji Schnyder-dyst-
rophidval, sem a senilis cornealis arcusszal. A lokdlis és a
szisztémis eltéréseket figyelembe véve a xanthoma corneae
diagnézisét dllitottuk fel.

Az ismertetett esetiinkben a cornealis homdly eredetének
tisztdzdsa és a klinikai kép Osszetettsége miatt végeztiink
konnyvizsgalatokat, abban a reményben, hogy a kérkép ki-
alakuldsdnak hatterében a lipidmetabolizmus érintettsége
megerdsitést nyer. Trodalmi adatok szerint még nem telje-
sen tisztdzott a cornealis lipidlerakdddssal jard kérképek és
a konnyben a lipidanyagcsere metabolitjainak koncentrici-
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Ismeretlen

Sargdsfehér szind, ives cornealis homdly

dja kozti Osszefiiggés. Egyes munkdk szerint a limbalis és
conjunctivalis erekbdl a megfelelen kis méretd — 18 nm
— lipoproteinek (HDL) diffiiziéval kikeriilhetnek az extra-
celluldris térbe, és ott felhalmozédhatnak.>?

Mis szerzék a konny lipidtartalmanak eltérd jellemzdivel
foglalkoztak.

Kvalitativ paramétereket vizsgdlt Yokoi a konny lipidré-
tegének az eloszldsdban és dllitotta fel Gtfokozati skaldjat.'s
Mig Nicolaides a konny lipidrétegének a kialakuldsdban és
fenntartdsdban jelentds szerepet jitszé Meibom-mirigyek
exkrétumdnak kvantitativ elemeit vizsgdlta dllatmodellen.
Az exkrétum zsirsavtartalmat elemezve azt taldlta, hogy az
Osszes szabad zsirsav mennyiségének tobb mint harmaddit
teszik ki a 16—18 szénatomszamuak.'?

Sajdt eredményeink elemzése aldtdimasztja azt a feltétele-
zést, hogy lipid-keratopathia esetében a cornealis elviltozis
és a konny zsirsav- és foszfortartalma kozott dsszefiiggés
lehet. Mivel vizsgdlatainkat kis betegszdmu csoporton és
szovettanilag mind ez ideig nem verifikdltan végeztiik, gy
gondoljuk. hogy ezen hipotézis bizonyitdsdhoz tovabbi vizs-
gilatok sziikségesek.

Koszonetnyilvanitas

A kozlemény a 001/2001 szdmi ETT pélydzat timogatdsa-
val késziilt.
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