
178 179 180 181177

https://doi.org/10.55342/SZEMHUNGARICA.2023.160.4.177

Szemészet 2023; 160. évfolyam, 4. szám, 177–186.

Esetismertetés
A gyermekkori retinalis vasculitisek differenciáldiagnosztikája  
egy esetbemutatáson keresztül

Differential diagnosis of paediatric retinal vasculitis through a case report
A gyermekkori retinalis vasculitisek differenciáldiagnosztikája  
egy esetbemutatáson keresztül

Differential diagnosis of paediatric retinal vasculitis through a case report

Kézirat beérkezése: 2023. 07. 18.	 Közlésre elfogadva: 2023. 09. 05.

ribb non-infekciózus esetek – leg-
többször az elülső szegmentumot 
érintő uveitisek – nem igazán for-
dultak elő esetükben. A szerzett, 
infektív eredetű uveitisek a kis-
gyermekkori-gyermekkori uveiti-
sekre jellemzőek, amelyek esetén 
szintén gyakori a toxoplasmosis, 
míg ritkább a toxocariasis. Ezen 
korosztályban az endogén infek-
ciózus uveitisek kórokozója lehet a 
Candida albicans, illetve bakteriá-
lis fertőzések is előfordulhatnak, 
akár jelentős szisztémás tünet nél-
kül is (21). A retinalis vasculitist 
okozó fertőző ágenseket az 1. táb-
lázatban tüntettük fel. Hoogewould 
és munkatársai tanulmányukban 
ismertetik, hogy 2 év alatti gyer-
mekeknél 33%-ban találtak fertő-
ző okot, és 26,6%-ban szisztémás 
gyulladást az uveitis hátterében. 
Míg a 2–6 éves korosztályban már 
az esetek 52,5%-ánál volt szisz-
témás autoimmun betegség diag-

nosztizálható, amely leggyakrab-
ban juvenilis idiopátiás arthritis 
(21,5%) (11).
A 2. táblázatban tüntettük fel a 
gyermekkorban előforduló retina-
lis vasculitiseket okozó neurológiai 
és rosszindulatú, a 3. táblázatban a 
szisztémás gyulladásos kórképeket 
a gyermekkorban leggyakrabban 
előforduló klinikai tünetekkel és a 
vizsgálatukhoz szükséges diagnosz-
tikával, illetve az érintett korosztály 
megjelölésével. Az egyes kórképek 
jellegzetes tüneteinek feltünteté-

sét azért tartottuk fontosnak, mert 
részben eltérhetnek a betegségek fel-
nőttkori megjelenési formáitól. A 4. 
táblázatban a primer retinalis vas-
culitist okozó kórképek szerepelnek 
a gyermekkorban érintett korcsopor-
tok meghatározásával. Tekintettel 
az egyes kórképek eltérő életkorban 
történő megjelenésére, összefoglalá-
sunk segítséget nyújthat, hogy adott 
korcsoportba tartozó gyermeknél 
amelyek a differenciáldiagnosztika 
során kiemelten keresendő kórképek 
a betegség hátterében.

masztotta a kétoldali retinalis vas-
culitis diagnózisát (3. ábra). Szisz-
témás szteroidkezelést indítottunk 
250 mg-os dózisban 3 napon ke-
resztül a gyermekgyógyász-kollégák 
közreműködésével. Az indukciós ke-
zelést követően, leépítő szteroidke-
zelést alkalmaztunk, amelynek dó-
zisát kezdetben 3 naponként, majd 
hetente feleztük. A kezelés során 
akut mellékhatások nem jelentkez-
tek, szemészeti státusza javult. 2022. 
01. 19-én összehasonlító FFA-vizsgá-
lat készült, ahol jobb szemfenéken 
továbbra is aktív vasculitis képe volt 
látható, ugyanakkor a bal oldalon 
már konszolidálódott a gyulladás. A 
továbbra is fennálló gyulladásos kép 
miatt, szteroidkímélő methotrexat 
(MTX)-kezelést kezdtünk 15 mg/
m2-es dózisban kiegészítő folsavkeze-
lés mellett.

Megbeszélés

A szisztémás vasculitisek 
csoportosítása

A szisztémás vasculitisek neve-
zéktani felosztása a Chapel Hill 
Consensus Conference (CHCC) 
és annak 2012-es módosítása alap-
ján történik, amely felosztás szem-
pontja az érintett erek mérete és az 
érgyulladás egyéb klinikopatológiai 

jellemzői. A kórképek ismerete elen-
gedhetetlen, tekintettel arra, hogy a 
szisztémás vasculitisek a látószerv 
bármely szövetét érinthetik, így 
retinalis vasculitist is okozhatnak. 
A nagyér-vasculitisek elsősorban a 
nagy artériák; az aorta és a fő arté-
riák ágait érintik (Takayasu-arteri-
tis, óriássejtes arteritis). A közepes 
ereket érintő vasculitisek a fő visce-
ralis artériák és vénák érintettségé-
vel járnak, amelyekben gyakoriak 
az aneurizmák, stenosisok (Polyar-
teritis nodosa, Kawasaki-betegség). 
A kisereket érintő vasculitisek az 
intraparenchimális artériákat, ar-
teriolákat, kapillárisokat, vénákat, 
venulákat érintik (ANCA-asszoci-
ált vasculitisek: Mikroszkopikus 
panarteritis, Wegener-granuloma-
tosis, Churg–Strauss-szindróma. Nem 
ANCA-asszociált vasculitisek: Im-
munkomplex vasculitis, esszenci-
ális cryoglobulinaemiához társuló 
vasculitis, Schönlein–Henoch-pur-
pura, anti-C1q vasculitis). Léteznek 
különböző nagyságú ereket érintő 
vasculitisek mint a Behcet-kór és 
a Cogan-szindróma. Megkülönböz-
tetünk szolidszervi vasculitiseket 
(pl. a bőrt érintő vasculitisek) és 
szisztémás betegségekhez társuló 
vasculitiseket, mint a rheumatoid 
vasculitis, SLE-asszociált vasculitis. 
Az egyéb meghatározott etiológiá-
jú vasculitisek csoportjába tartoz-

nak például a HBV-asszociált- és a 
HCV-asszociált cryoglobulinaemiás 
vasculitisek (12, 5).

Gyermekkori retinalis 
vasculitisek életkor szerinti 
megjelenése
A gyermekkori, többek között reti-
nalis vasculitist is okozó, uveitisek 
közé a szakirodalom a 0–16 éves 
kor között jelentkező uveitiseket 
sorolja, amelyek incidenciája az 
életkorral nő (7). Általában az első 
tünetek 7,7–12,5 éves kor között je-
lentkeznek női predominanciával 
(21). A gyermekkorban leggyakrab-
ban előforduló uveitist okozó kór-
képek életkor szerinti előfordulása 
változó, amely alapján 4 életkor 
szerinti csoport határozható meg:
•	 újszülöttek (1–4 hét),
•	 csecsemők (4 hét – 8 hónap),
•	 kisgyermekkor-gyermekkor (8 

hónap – 12–13 év),
•	 és serdülők (13–16 év).
Minden alcsoportnak megvannak 
a sajátosságai az uveitis lokalizá-
cióját és etiológiáját illetően. Az 
újszülöttek különösen veszélyezte-
tettek a TORCH-szindróma miatt 
(toxoplasmosis, szifilisz, rubeola, 
cytomegalovírus, herpes simplex 
vírus) kialakuló veleszületett fer-
tőzésre, posterior uveitisre, míg a 
gyermekkorban egyébként gyako-

pottépésgócot láttunk, ahogy azt az 
(1. ábra) mutatja. A bal oldali szem-
fenéken enyhébb formában, de szin-
tén nyomon követhető a venulák be-
hüvelyezettsége. Optikai koherencia 
tomográfiás (OCT) vizsgálata a ma-
kula területén ödémát nem igazolt; 
az érintett érszakaszoknak megfe-
lelően, az érfalak és a perivaszkulá-
ris retinaterület magas reflektivitású 
megvastagodását, az üvegtestben 
pedig magas reflektivitású dotokat 
láttunk (2. ábra).
A feltételezett retinalis vasculitis 
miatt gyermekosztályos felvétele 
történt, ahol keringésjavító infúzi-
ós, és lokális gyulladáscsökkentő 
kezelésben részesült a szisztémás 
kivizsgálás ideje alatt. Szisztémás 
panaszt, ismert betegséget a lak-
tózérzékenységen kívül nem emlí-
tett. Aphtája nem volt, házi állata 
nincs, külföldön nem járt.
Az infekciózus eredet kizárása cél-
jából vírusszerológiai vizsgálata 
(CMV, EBV, Parvovírus B19, Borrelia 
burgdorferi, Toxoplasma gondi, Ch­
lamydia pneumoniae, Chlamydia tra­
chomatis, HSV1,2, VZV, HBV, HCV, 
Treponema, Mycoplasma pneumoniae, 
Toxocara canis, HIV), hemokultúra 
és vizelet bakteriológiai tenyésztés 
történt, a szemészeti leoltás mellett, 
amelyek aktív fertőzést nem igazol-
tak (EBV, Parvovírus B19, VZV, HBV, 
Mycoplasma pneumoniae IgG-pozi-
tivitás). Laborvizsgálati eredménye 
aktív szisztémás gyulladásos folya-
mat jelenlétét nem támasztotta alá. 
Autoimmun panel vizsgálata ne-
gatív eredménnyel zárult. Mellkas-
röntgen, hasi ultrahang, fogászati-, 
fül-orr-gégészeti-, bőrgyógyászati-, 
gyermekneurológiai-, gyermekhe-
matológiai vizsgálata szintén nega-
tív eredményt adott. Trombofília 
irányú kivizsgálása heterozigóta Le-
iden-mutációt igazolt. HLA tipizá-
lása során HLA-B27 negativitás iga-
zolódott; egyéb haplotípus irányába 
vizsgálata folyamatban van. A fejfá-
jás miatt felvetődő neurológiai kórké-
pek kizárása céljából kontrasztanya-
gos koponya-MR-vizsgálata történt, 
amely során mellékleletként az agyi 
vénás rendszer fejlődési anomáliáját 
(DVA) írták le, de vasculitisre utaló 
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1. táblázat: A fertőzéses eredetű vasculitisek 
leggyakoribb kórokozói (8)

Bakteriális: Mycobacterium tuberculosis, Treponema pallidum, Borrelia 
burgdorferi, Tropheryma whipplei, Brucella melitensis, Bartonella Hense-
lae, Streptococcus spp., Rikettsia spp., Endophthalmitist okozó kórokozók

Vírus: HIV, HTLV-1, CMV, Herpes simplex vírus 1,2, VZV, EBV, Rift–Valley-láz 
vírus, Hepatitis vírusok, Nyugat-nílusi vírusfertőzés, Dengue-láz vírus

Parazita: Toxoplasma canis, -catis

Gomba: Candida albicans

2. ábra: A jobb szem első vizsgálat alkalmával készült OCT-felvétele az érin-
tett érszakaszról. Látható az erek falvastagság növekedése, a belső retina-
lis rétegek megvastagodása, az üvegtestben jelentkező dotok

3. ábra: A vasculitist igazoló fluoreszcein-angiográfiás felvétel. A: Az arte-
riovenosus fázisban (0:41 s) készült kép, ahol látható az egyenetlen érfal 
és a perivaszkuláris vérzés okozta hipofluoreszcencia; B: Beszűkült érlumen 
(1:47 min); C: az érfal fokozódó hiperfluoreszcenciája és fokozott érper-
meabilitás (3:58 min); D: FA + OCT-felvétel a késői fázisból (9:37)

1. ábra: A panaszok kezdetekor készült fundus-
felvétel. Jobb oldali szemfenéki kép a hátsó pó-
lusról (A). Típusos vasculitist mutató terület (B): 
kaliberingadozást mutató, egyenetlen falú, behü-
velyezett vénák, erek mentén jelentkező vérzések 
láthatóak

A

B

Bevezetés: A gyermekkori uveitisek, az összes uveitis 5-10%-áért felelősek. Incidenciája 3/100 000 gyer-
mek évente, amelynek 30-50%-a idiopátiás. Yang és munkatársai tanulmánya szerint az idiopátiás gyer-
mekkori uveitises esetek akár 79,6%-ában lehet jelen retinalis vasculitis legalább az egyik szemen. A reti-
nalis vasculitis egy potenciálisan látást veszélyeztető állapot, amely előfordulhat izoláltan, vagy szisztémás 
betegségekhez társultan egyaránt.
Célkitűzés és módszerek: Nemzetközi és magyar szakirodalmi ajánlások áttekintése, elemzése a gyer-
mekkori retinalis vasculitis differenciáldiagnosztikájában egy eset ismertetése kapcsán.
Esetismertetés: Egy 17 éves leánygyermek, egynapos anamnézissel érkezett ambulanciánkra. Jobb szem 
előtt jelentkező szürke folt, fényfelvillanás, illetve fejfájás miatt jelentkezett vizsgálatra (BCVA 0,4/1,0). A 
bulbus elülső szegmentumában kóros eltérést nem találtunk. Szemfenék-vizsgálata során, jobb oldalon ép 
papilla mellett, változó kaliberű, behüvelyezett venulákat, perivascularis vérzéseket valamint gyapottépés-
gócokat észleltünk; bal oldalon szintén behüvelyezett venulákat láttunk. Fluoreszcein-angiográfiával igazolt, 
kétoldali retinalis vasculitis képe miatt osztályos felvétele történt, amely során részletes szemészeti (fun-
dusfotó, OCT, fluoreszcein-angiográfia) és belgyógyászati kivizsgálása (általános vérkép, szerológia, autoim-
mun panel, HLA-tipizálás, koponya-MR, mellkasröntgen, hasi ultrahang, társszakmák vizsgálatai) zajlott, 
amely a vasculitis hátterében szisztémás megbetegedést nem igazolt. Idiopátiás, primer retinalis vasculitis 
miatt szisztémás szteroid, majd szteroidkímélő immunszuppresszív terápiában részesült, amelynek hatá-
sára állapota javult.
Megbeszélés: A retinalis vasculitisek hátterében számos ocularis és szisztémás, infekciózus és noninfek
ciózus kórkép állhat, amelynek differenciáldiagnosztikája sokrétű, több szakma együttműködését igénylő, 
gyakran szemészek által vezetett feladat, amelynél az adekvát terápia időben történő elindítása kulcsfon-
tosságú, a beteg látóélességének, vagy akár életének megőrzésében.

Kulcsszavak gyermekkori retinalis vasculitis, uveitis

Differential diagnosis of paediatric retinal vasculitis through a case report
Introduction: Childhood uveitis accounts for 5-10% of all uveitis, of which 30-50% are idiopathic. Accor-
ding to a study of Yang et al. retinal vasculitis may be present in up to 79.6% of idiopathic childhood uveitis 
cases (study of Yang). Retinal vasculitis is a sight-threatening condition that can occur in isolation or in 
systemic diseases.
Materials and methods: To review the literature recommendations in the differential diagnosis of paedi-
atric retinal vasculitis through a case report.
Case report: A 17-year-old girl presented with a one-day history of a grey spot in the right eye, flashes 
of light, and a headache (BCVA 0.4/1.0). On fundus examination, we observed an intact optic nerve head, 
petechial and striated retinal haemorrhages, narrowed retinal vessels with variable calibre, cotton wool 
spots; on the right, and vascular sheating on the left side. Due to a picture of bilateral retinal vasculitis 
confirmed by fluorescein angiography, she was admitted to the inpatient department, where a detailed 
ophthalmological and systemic examination did not confirm systemic disease. The patient received sys-
temic steroid therapy followed by steroid-sparing immunosuppressive therapy for idiopathic primary reti-
nal vasculitis, which improved her condition.
Discussion: Retinal vasculitis may be caused by ocular and systemic, infectious and non-infectious pat-
hologies. The differential diagnosis is a multidisciplinary and often ophthalmologist-led task, where timely 
initiation of therapy is crucial for preserving the patient's visual acuity or even life.

Bevezetés

A gyermekkori uveitisek az összes 
uveitis 5-10%-áért felelősek (19). Inci-
denciája 3/100 000 gyermek évente, 
amelynek 30-50%-a idiopátiás (18). 
Szakirodalmi adatok alapján a non-in-
fekciózus uveitisek felelősek az ese-
tek 69-95%-áért (3). Az infekciózus 
esetekben az uveitis nagyobb részt a 
hátulsó szegmentumot érinti és a leg
gyakoribb kórokozók a Toxoplasma, a 
Herpesvírusok, a Bartonella Hensalae, 
és a Borrelia burgdorferi (11).
A non-infekciózus kázusok esetén 
a leggyakrabban előforduló szisz-
témás megbetegedések a juvenilis 
rheumatoid arthritis, a Behcet-kór, 
Kawasaki-betegség, Vogt–Koyana­
gi–Harada-szindróma, tubulointers-
ticiális nephritis, szisztémás lupus 
erythematosus, gyulladásos bélbe-
tegségek, HLA-B27 asszociált uve-
itis, sarcoidosis (20).
A gyermekkori idiopátiás uveitisek 
leggyakrabban az elülső szegmen-
tumot érintik (22), azonban Yang 
és munkatársai tanulmánya szerint 
az idiopátiás gyermekkori uveitises 
esetek akár 79,6%-ában lehet je-
len retinalis vasculitis, legalább az 
egyik szemen (25).
A retinalis vasculitisek differenciál
diagnosztikájának a nehézsége, 

hogy számos szemészeti és szisz-
témás kórkép szerepelhet etio-
lógiájában. A lehetséges tünetek 
sokszínűsége miatt nehéz a diag-
nosztizáló kezelőorvosoknak a be-
tegség kezdetekor, rövid időn belül 
pontos diagnózist felállítani.
A retinalis vasculitis egy olyan lá-
tást veszélyeztető gyulladásos ál-
lapota a szemnek, amely a retina 
ereit érinti. Előfordulhat izolált 
idiopátiás állapotként (a diagnosz-
tizált uveitisek kb. 3%-ában) (16), 
fertőző vagy daganatos betegségek 
szövődményeként, vagy társulhat 
szisztémás, gyulladásos betegsé-
gekkel (az esetek kb. 55%-ában) 
(1). Az átlagéletkor a diagnóziskor 
34 év, és incidenciája nem mutat 
nemek közötti eltérést (10). Általá-
ban kétoldali, a látást veszélyeztető 
megbetegedés, amely a kialakuló 
szövődmények miatt a betegek egy-
harmadánál súlyos látáskárosodást 
(BCVA<20/200) okoz (17).
Célkitűzésünk a gyermekkori re-
tinalis vasculitisek differenciáldi
agnosztikai nehézségeinek ös�-
szefoglalása egy esetismertetésen 
keresztül, ismertetve a megfelelő 
diagnózishoz, és kezeléshez szük-
séges lépcsőfokokat, amelyben ki-
emelt fontosságú a társszakmák 
együttműködése.

A szakirodalmat áttekintve nem 
találtunk kifejezetten, a gyermek-
kori retinalis vasculitisekkel, an-
nak differenciáldiagnosztikájával 
foglalkozó tanulmányt, amely el-
készítése segítségül szolgálhat a 
klinikai gyakorlatban.

Esetismertetés
Egy 17 éves leánygyermek 2022. 
11. 21-én járt szemészeti ambulan-
ciánkon, jobb szem hirtelen látás-
csökkenése miatt. Vezető tünete, 
a jobb szem előtt úszkáló szürke 
folt, fényfelvillanás megjelené-
se, valamint fejfájás. Ekkor, a jobb 
szem legjobb korrigált látóélessége 
(BCVA) 0,4, a bal szemen 1,0. Indi-
rekt és direkt pupillareakciók meg-
tartottak, RAPD nem igazolódott. 
Nehezen táguló pupillák mellett, a 
beteg nagyfokú fényérzékenységre 
panaszkodott a vizsgálat során. Az 
elülső szegmentum mindkét olda-
lon békés, gyulladásmentes.
A jobb oldali szemfenék vizsgálata 
során éles határú, jó színű, nívójú 
papilla mellett, a vénákat kifejezet-
tebben érintő változó mértékű fal-
vastagság-növekedést, behüvelye
zettséget, az érhálózat mentén a 
perifériára terjedően, szakaszosan 
jelentkező vérzéseket, egy-egy gya-

Keywords paediatric retinal vasculitis, uveitis

központi idegrendszeri eltérést nem 
detektáltak. Két nap elteltével a leg-
jobb korrigált látóélesség 1,0/0,8-re 
változott. A jobb oldali szemfenéken 
ekkor a vérzések felszívódása meg-
indult, de az erek továbbra is behü-

velyezettek maradtak, valamint az 
üvegtestben, a sejtes kiszórás foko-
zódott. Ezzel párhuzamosan a bal 
szemfenéken progresszió jelentke-
zett. Fluoreszcein-angiográfiás (FFA) 
vizsgálatot végeztünk, amely alátá-
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szív terápia hatására (25). Az uve-
itis etiológiáját tekintve a betegek 
81,2%-a idiopátiás uveitisben szen-
vedett; a végső elemzésből kizárták 
a JIA, Behcet- és VKH-szindrómás 
eseteket. A vizsgálatba bevont 1749 
eset 77,6%-ánál azonosítottak reti-
nalis vasculitist. Az FFA-képeken 
ez legtöbbször a hátsó póluson és 
a középperiférián diffúz festékki-
lépésként, cisztoid makulaödéma, 
látóidegfő hiperfluoreszcencia for-
májában jelentkezett (25). A vas-
culitissel azonosított pácienseknél 
nagyobb eséllyel jelentkezett két-
oldali megbetegedés; kisebb való-
színűséggel volt ANA-pozitivitásuk 
(rizikófaktora a JIA kialakulásának; 
az uveitis okozta rossz látóélesség-
nek és szekunder glaukómának) 
és magas CRP-szintjük, valamint 
gyakrabban fordult elő band kera-
topathia, posterior és anterior sy-
nechia és makulaödéma. A retinalis 
vasculitis jelenléte rossz prognózist 
jelent a gyulladás kontrollálásában; 
vagyis a hosszabb ideig tartó, illet-
ve terápiás módosítást, forszírozott 
immunszuppressziót igénylő ese-
tek aránya nagyobb. A látóélességet 
vizsgálva szintén rosszabb prog-
nózis várható retinalis vasculitis 
jelenlétében gyermekeknél, mint 
annak hiányában (25). A rossz vi-
sus okai vasculitisben multifaktori-
álisak, bár a cisztoid makulaödéma 
jelentős hozzájáruló tényező lehet, 
azonban megfelelő kezelés mellett 
jó prognózissal jár (15). A gyengébb 
visusértékek összefüggésbe hozha-
tóak a makuláris iszkémia mérté-
kével, amely FFA-vizsgálat alapján 
meghatározható.
Az indocianin-zöld angiográfia 
(ICGA) alkalmas a chorioidea érin-
tettségének kimutatására. Hasznos-
sága kiemelendő olyan gyermekkor-
ban is előforduló, retinalis vasculitist 
okozó kórképekben, ahol a chorioi-
dea érintettsége is megfigyelhető, 
beleértve az occularis sarcoidosist, 
tuberkulózist, szifiliszt, toxoplaz-
mózist, vagy a Vogt–Koyanagi–Ha-
rada (VKH)-betegséget, Behcet-kórt 
(23). Posterior uveitisek esetén az IC-
GA-vizsgálatra vonatkozóan szintén 
elérhető értékelő rendszer, amely fi-

gyelembe veszi a korai stromalis erek 
hiperfluoreszcenciáját, a chorioidea-
lis vasculitist, a chorioideán jelentke-
ző sötét foltokat és a látóidegfő hi-
perfluoreszcenciát (maximálisan 20 
pont érhető el), így lehetővé válik a 
vizsgálat objektív értékelése és nyo-
mon követése (23).

Kezelés

Infekciózus uveitisek esetén a kór-
okozó elleni célzott kezelés elindí-
tása mellett, szükséges lehet a loká-
lis és szisztémás szteroidkezelésre a 
szemben kialakuló, a kórokozó által 
kiváltott fokozott immunreakció 
okozta, a szem szöveteit károsító 
hatások kivédésére.
A noninfekciózusos uveitisek első-
vonalbeli terápiája mai napig a topi-
kális szteroidok. Periocularis vagy 
subtenon kortikoszteroid injekciók 
alkalmazhatók az intermedier vagy 
posterior uveitis kezelésére, külö-
nösen egyoldalú esetekben vagy a 
cisztoid makulaödéma kezelésére. 
Topikális szteroidok hosszan tartó 
alkalmazása különböző szemészeti 
szövődményekhez vezethetnek, fő-
leg gyermekek esetében (24). Ezek 
közül kiemelendő a gyermekekben 
gyakrabban és korábban jelentkező 
másodlagos zöldhályog és szürke-
hályog.
A szisztémás kortikoszteroidokat 
gyermekeknél csak rövid távú ke-
zelésre alkalmazzák szisztémás 
mellékhatások jelentkezése miatt, 
beleértve a cushingoid állapotot, a 
növekedési retardációt, a súlygya-
rapodást, a magas vérnyomást, a 
csontritkulást, a gyomor-bélrend-
szeri zavarokat, a pszichózist, az 
elektrolitegyensúly-zavart, a vér-
cukorháztartás zavarait, és az 
aszeptikus csontnekrózist. Az orá-
lis prednizolon szokásos indukciós 
adagja 1-2 mg/kg retinalis vasculi-
tisek esetén. Intravénás metilpred-
nizolon 10-30 mg/kg dózisban elő-
nyös lehet, ha gyorsabb és erősebb 
hatásra van szükség, illetve, ha a 
retinalis vasculitis hátterében álló 
szisztémás megbetegedés is igény-
li. Azok a betegek, akik nem rea-
gálnak megfelelően a nagy dózisú 

kortikoszteroidokra szteroidkímé-
lő immunszuppresszív kezelést igé-
nyelnek (5, 24).
A methotrexat a legszélesebb körben 
alkalmazott elsővonalbeli immun-
moduláló szer uveitisben szenvedő 
gyermekeknél (13). MTX átlagos 
heti dózisa 15 mg/m2, amelyet orá-
lis, vagy subcutan formában is alkal-
mazhatunk. Leggyakoribb mellék-
hatásai közé tartozik a hányinger, 
hasi fájdalom, szédülés, illetve a máj
enzim-emelkedés (5, 14). A második 
vonalbeli immunszuppresszív sze-
rek közé tartozik az azatioprin, cik-
losporin és mikofenolát-mofetil (13). 
Amennyiben a felsorolt szerekkel 
nem érhető el megfelelő terápiás ha-
tás, vagy nem tolerálható a gyermek 
számára, úgy biológiai terápiára tör-
ténő váltás válik szükségessé, ame-
lyek közül leggyakrabban használt 
infliximabot és adalimumabot sike-
resen alkalmazzák rezisztens gyer-
mekkori uveitis kezelésére (24). Reti-
nalis vasculitis esetén egyes szerzők 
szerint mérsékelt, elsősorban perifé-
riásan aktív vasculitis során, amely 
csak minimális hatással van a látó-
élességre; dönthetünk obszerváció 
mellett. Már kezelés alatt álló reti-
nalis vasculitisben látott hasonló kép 
esetén pedig nem feltétlenül szük-
séges további terápiás kiegészítés, 
módosítás (25). Yang és munkatársai 
vizsgálata szerint a gyermekkori 
posterior uveitisek esetén kialakuló 
retinalis vasculitis predisponáló té-
nyezője lehet a terápia sikertelensé-
gének. Emiatt javasolható a vasculi-
tisben szenvedő gyermekek esetén a 
kontroll angiográfiás vizsgálat alap-
ján történő terápiás döntéshozatal. 
Nagy esetszámú vizsgálatukban 
az egyébként konszolidált státusz 
mellett, az FFA-vizsgálaton látható 
aktivitás előre jelezte az elhúzódó, 
forszírozott immunszuppresszív te-
rápia szükségességét (25). 

Következtetés
A gyermekkori primer és sziszté-
más megbetegedésekhez társuló 
retinalis vasculitis korai diagnózi-
sának a felállítása a fenyegető lá-
tásvesztés miatt elengedhetetlen. 

ban nem nyerhetünk objektív ada-
tokat. Vasculitisek esetén az OCT 
használata jelenleg elsősorban a 
másodlagosan társuló jelek; a ma-
kulaödéma, az epiretinalis memb-
ránképződés és az ellipszoid zóna 
léziójának nyomon követésére al-
kalmas. Ezek a másodlagos folya-
matok, azonban nem specifikusak 
vasculitisre, így a diagnózis megerő-
sítésében nincs szerepük. Bizonyos 
szerzők szerint azonban ezek jelen-
léte prognosztizálhatja a várható lá-
tóélességet (4). Enhanced depht 
imaging OCT-vel (EDI-OCT) a 
chorioidea változásait vizsgálhatjuk 
posterior uveitisek esetén, azonban 
a vasculitisek aktivitásával kapcso-
latos egyértelmű összefüggést még 
nem találtak. OCT-angiográfia 
(OCT-A) vizsgálatok alkalmasak a 
perfúzió hiányos területek kimuta-
tására, azonban a vér–retina gát sé-
rülése nem mutatható ki vele (4).
A retinalis vasculitisek vizsgálatá-
ban az aranystandard eljárási mód 
továbbra is a fluoreszcein angio-
gráfia (FFA). Gyermekkori alkal-
mazása egészen újszülöttkortól 
lehetséges (ROP (Retinopathia pra-
ematurorum) kezelés, Coats-beteg-
ség), azonban a vizsgálat megvaló-
sítása korlátokba ütközhet (pl. ágy 
melletti képalkotó rendszer hiánya, 
szedáció szükségessége). A hétköz-
napi gyakorlatban a vizsgálat el-
végezhetőségét befolyásolhatja a 
gyermek életkora (>6 év), szemé-
lyisége, együttműködési képessége. 
Az FFA értékelése általában leíró 
jellegű és szubjektív. A Standar-
dization of Uveitis Nomenclature 
Working Group ajánlása szerint a 
retinalis vasculitisek FFA-csopor-
tosítása a perivaszkuláris eltérések, 
az erek mentén jelentkező festék 
kilépés és okklúzió alapján történ-
jék. Ben Ezra és munkatársai 1991-
ben létre hoztak egy FFA értékelő 
rendszert posterior uveitisekre vo-
natkozóan, amellyel objektivizál-
ni lehet a vizsgálati eredményeket. 
Az értékelő rendszer figyelembe 
veszi a látóidegfő hiperfluoreszcen-
ciáját, a makulaödéma, a retinalis 
erek festődésének/festékkilépésnek, 
a kapillárisok eresztésének, non-

perfúziójának; a látóidegfő és a re-
tina neovaszkularizációjának, a 
pontszerű festékkilépések és a reti-
na festődésének angiográfiás jeleit 
(maximálisan 40 pont érhető el). A 
felállított rendszer a retinalis vascu-
litisek objektív nyomon követésére 

alkalmazható, a terápiára adott vá-
lasz kontrollálható (2). Yang és mun­
katársai egy nagy esetszámú (1867) 
mintán vizsgálta gyermekkori uve-
itisek esetén a retinalis vasculitis 
előfordulását és annak változását 
az alkalmazott immunszuppres�-

A gyermekkori retinalis 
vasculitisek szemészeti 
tüneteinek differenciálása

A panaszok alapján felmerülő, a 
szemgolyó hátsó szegmentumát 
érintő gyulladás esetén, a fundus 
biomikroszkópos vizsgálata során a 
retinalis vasculitisek 4 stádiumát fi-
gyelhetjük meg. A kezdeti gyulladá-
sos stádiumban az érintett erek fala 
megvastagszik és a perivaszkuláris 
retina beszűrődése figyelhető meg. 
Ezek az elváltozások fehéresek és a 
retina lokális megvastagodásával jár-
nak. Az érintett erek lumene beszű-
külhetnek, vagy el is záródhatnak. 
Előfordulhatnak vérzések, aneuriz-
mák és cisztoid makulaödéma is. 
Aktív állapotban nő az erek permea-
bilitása, amely miatt üvegtesti ki-
szórás tapasztalható. Az ezt követő 

iszkémiás fázisban a mikrocirkuláci-
ós zavar miatt kollaterális söntkerin-
gés alakul ki, illetve a gyulladt érsza-
kaszok mentén a chorioidea atrófiája 
figyelhető meg. Az iszkémia miatt 
kialakuló hatások a folyamatot a 
neovaszkularizáció irányába viszik, 
amely a betegség harmadik stádiu-
ma, amelyet a szövődmények kiala-
kulásával járó (nem oldódó üvegtesti 
vérzés, trakciós retinaleválás, epire-
tinalis membránképződés, írisz neo-
vaszkularizáció, szekunder glaukó-
ma) negyedik stádium követ (5, 8).
Az egyes gyermekkori retinalis vas-
culitisek esetén más-más eltérések 
típusosak a látott szemfenéki ké-
pen. Vannak betegségek, amelyek 
esetén inkább az artériák, míg más 
esetben a vénák érintettek. Elkülö-
nítünk az erek elzáródásával járó 
kórképeket, illetve olyanokat, ame-

lyekre ez kevésbé jellemző. A 5. 
táblázatban összefoglaltuk, hogy 
a látott szemfenéki elváltozások, 
amely lokális vagy szisztémás kór-
képekre utalhatnak, amely a vizs-
gált korosztályra jellemző megbe-
tegedéseken kívül tovább segítheti a 
differenciáldiagnosztikát.
Az optikaikoherencia-tomográfiás 
vizsgálatot (OCT) a gyermekek jól 
tolerálják, és ma már az uveitis di-
agnózisának, szövődményeinek és 
kezelésének egyik fő támasza (6). 
Retinalis vasculitisek esetén az 
OCT-felvételeken azonosíthatóak a 
gyulladásban levő megnagyobbo-
dott erek, a hiperreflektív érfal és 
lumen, az üvegtestben jelentkező 
gyulladásos sejtek és a megvastago-
dott perivaszkuláris retina, ahogy 
esetünk is prezentálja. Azonban az 
érgyulladás aktivitásával kapcsolat-

2. táblázat: Retinalis vasculitisek esetén felmerülő neurológiai és rosszindu-
latú kórképek a gyermekkorban leggyakrabban érintett korosztály megjelölé-
sével.

Kórképek Életkor Betegségre jellemző főbb tünetek Diagnosztikai vizsgálatok

Sclerosis 
multiplex 13–16 év Oligoklonális gammopathia

CSF (cerebrospinalis folya-
dék), VEP (vizuálisan kiváltott 
potenciál), MR (mágneses 
rezonancia), látótér, szemészeti 
vizsgálat

Susac- 
szindróma 10–16 év

Vestibulocochlearis: tinnitus, vertigo, hallásvesz-
tés
Retinalis: BRVO (vénáság-okklúzió), fokális arté-
riás okklúzió
Neurológia: újkeletű fejfájás

Audiogram, MR, OCT, FFA

Cogan- 
szindróma 5–16 év

Vestibularis: bilaterális szenzoros halláscsökke-
nés
Kardiológiai: koronáriastenosis, MI (miokardiális 
infarktus), miokardiális nekrózis, myocarditis, 
pericarditis

Audiogram, szívultrahang, 
Doppler, angiográfia, Labor: ESR 
(vörösvértest-süllyedés), CRP 
(C-reaktív fehérje) növekedés, 
leukocitózis

Vogt–Koyanagi–
Harada- 
szindróma

11,6±2,8 év

Szemészet: bilaterális krónikus iridocyclitis, 
posterior uveitis
Neurológia: tinnitus, meningismus, agyidegi, KIR 
(központi idegrendszer) elváltozás
Bőrgyógyászat: alopecia, poliosis, vitiligo

OCT, FAF, FFA, audiogram,  
lumbálpunkció,  
ERG (elektroretinográfia)

Izolált központi 
idegrendszeri 
vasculitis

N/A
Multifokális fehérállományi léziók
CSF: lymphomonocytás pleocitózis, növekedett 
fehérjeszint

MR, DSA (digitális szubtrakciós 
angiográfia), lumbalpunkció, 
megerősítő agyi biopszia

Paraneoplaszti-
kus szindrómák N/A

Tumornekrózis: húgysav, kálium, foszfát, LDH (lak-
tát-dehidrogenáz) növekedés, kalciumszint-csök-
kenés

Labor, vizeletvizsgálat,  
lumbálpunkció

Intraocularis 
lymphoma

N/A
(sporadikus)

Rekurráló precipitátumok, hypopion, vitritis, 
subretinalis léziók (leopárd-pigmentáció)

OCT, FAF, FFA, diagnosztikus 
vitrectomia

Akut limfoid 
leukémia 0–4 év Csontfájdalom, láz, gyakori bakteriális infekciók, 

lymphadenopathia

Anémia, thrombopenia, 
neuropenia, leukémiás  
lymphocitosis

3. táblázat: A gyermekkori retinalis vasculitisek hátterében előforduló szisz-
témás gyulladásos kórképek

Kórképek Életkor Betegségre jellemző főbb tünetek Vizsgáló eljárások

Behçet-beteg-
ség 4,9–12,3 év 

Rekurráló orális ulcus, genitális fekély, 
uveitis, retinalis vasculitis, pseudo-eryt-
hema nodosum

FAF, OCT, HLA-tipizálás

Sarcoidosis 11–13 év,
(0–18 év)

Bilaterális hilaris lymphadenopathia, 
uveitis, ízületi fájdalom

Mellkasröntgen, CT (komputertomo-
gráfia), ACE (angiotenzin-konvertáz en-
zim), lizozimemelkedés, Tuberculin teszt 
negativitás, szövettan

Szisztémás 
lupus
erythematosus

13 év, 
3–18 év 

Pillangó erythema, arthritis, orális ulcus, 
serositis, nephropathia

Immunszerológia: anti dsDNS (kettős 
szálú DNS elleni), anti-Sm (Smith an-
tigén) antifoszfolipid, ANA (antinukleáris) 
antitesttiter-emelkedés

ANCA-asszociált
vasculitis 10,7–14 év 

Vasculitises rash: purpurák, diffúz 
pulmonalis haemorrhagia neikrotizáló 
fokális szegmentális félholdképződéssel 
járó glomerulonephritis, paresthesia

ANCA-szint-emelkedés, biopszia

Polyarteritis
nodosa 5–11 év Livid stria, arthralgia, myalgia, testicula-

ris fájdalom, polineuropathia Adenozin-deamináz enzimhiány

Visszatérő
polychondritis 1,7 hó–17 év Leukocytosis, thrombocytosis, anémia RF (reumafaktor) és/antifoszfolipid-anti-

test titeremelkedés, MR, CT, biopszia

Sjögren-
szindróma 10 év Lymphadenopathia, neuropszichiátriai 

tünetek, arthralgia
ANA, anti-SSA, anti-SSB-antitest-emel-
kedés

Crohn-betegség 1–18 év, átl. 
12 év Gasztrointesztinális diszkomfort Calprotectin-pozitivitás, CRP,  

ESR emelkedése

Dermatomyosi-
tis, polymiositis 5–10 év Proximális végtaggyengeség, Heliotrop 

rush Gottron-jel, Gottron-papula, V-jel

Kreatin-kináz, aldoláz, GOT, GPT, LDH, 
anti-Jo1, ANA-, RF-emelkedés
EMG: amplitudócsökkenés,  
frekvenciaemelkedés

Takayasu-
betegség 10–40 év Láz, fogyás, gyengeség, artériás inszuffi-

ciencia, arthritis/arthralgia
Doppler, ultrahang, MR-angiográfia, 
CT-angiográfia

Kawasaki-
szindróma <5 év

5 napig tartó tartós láz, bilaterális 
conjuctivitis, orális mucosa differenciá-
lódása, polimorf exanthemák, nyaki lym
phadenopathia, bőrpír, ödéma, hámlás 
végtagokon

MR-angiográfia CT-angiográfia, CRP-, 
ESR-emelkedés, hyponatremia,  
hypalbuminaemia

Buerger-
betegség sporadikus Gangréna, acralis ulcus, phlegmone, 

thrombophlebitises nodulusok
Genetikai vizsgálat: HLA- A9, B5, BW O, 
J-1-1, HLA A1-hiány, CT-angiográfia

Scleroderma 6,4–10,5 év 
MCP (metocarpalis), MTP (metotarsalis) 
ízületek szklerózisa, aritmia, arthritis/
myositis, pulmonalis fibrózis, neuropathia

ANA, SSc-antitesttiter-emelkedés

Antifoszfolipid 
szindróma

10,7 év
(0-16 év) trombózis, terhességi morbiditás

Lupus antikoaguláns, antikardiolipin, 
anti-béta-2-glikoprotein I antitest- 
titer-emelkedés

Kevert kötőszö-
veti betegség 13 év Maculopapularis rash, arthritis/arthral-

gia, myositis/myalgia, raynaud-fenomén ANA, anti-RNP-antitesttiter-emelkedés

Juvenilis idiopa
thias arthritis

1–6 év és 
12–15 év

Generalizált lymphadenopathia,  
hepatomegalia/splenomegalia, serositis, 
arthritis

Transzamináz, ferritinemelkedés, 
ANA pozitivitás, RF negativitás

Szeronegatív 
spondyloarthritis 11–12 év 

Családi halmozódás, psoriasis, sacroile-
itis, gyulladásos bélbetegség, urethritis, 
cervicitis

HLA-B27 pozitivitás, sacroilealis rönt-
gen, MR-, CRP-, ESR-emelkedés
RF és anticiklikus citrulinált peptid anti-
testszűrés (ACPA)

HLA-B27-asszo-
ciált uveitis

bármely 
életkor

Rekurrens unilateralis akut anterior 
uveitis, vitritis, CMO Genetikai vizsgálat, FFA

Posztvakcináció 1–15 év Mellékhatásként kialakulhat vasculitis Shingrix (Herpes zoster) Amritrix  
(Hepatitis A, B), MM-RvaxPRO (MMR)

4. táblázat: A gyermekkorban is jelentkező primer 
retinalis vasculitisek az érintett életkor megjelölé-
sével (8)

Primer retinalis vasculitisek Érintett életkor

Frosted branch angiitis 6–16 év, ált. 23–29 év

IRVAN 9–18 év

Akut multifokális haemorrhagiás retinalis vasculitis N/A

Idiopathiás retinalis vasculitis N/A

Pars planitis 15–18 év

Birdshot-retinochorioditis 15–17 év

Sympathias ophtalmia N/A

Eales-betegség 11–18 év

5. táblázat: Retinalis vasculitis differenciáldiagnó-
zisa szemfenéki kép alapján (8)

Szemfenéken 
látott kép Lehetséges diagnózisok

Phlebitis
Behcet-kór, tuberkulózis, sarcoidosis, sclerosis multiplex, 
pars planitis, Eales-kór, humán immundeficienciával járó 
vírusinfekciók

Arteritis

Akut retinalis nekrózis, idiopathiás retinalis vasculitis, 
aneurizmák, neuroretinitis (IRVAN), szisztémás vascu-
litisek, mint például a szisztémás lupus erythematosus 
(SLE), polyarteritis nodosa (PAN), Wegener-granulo-
matosis, Churg–Strauss-szindróma, és a cryoglobuli-
nemia

Cotton–wool-gó-
cok

Szisztémás vasculitisek, mint például a szisztémás lu-
pus erythematosus (SLE), PAN, Wegener-granulomato-
sis, Churg–Strauss-szindróma, és a cryoglobulinaemia

Intraretinalis 
infiltrációk

Behcet-kór, Rickettsia-fertőzés, macskakarmolás-beteg-
ség

Nekrotizáló
retinitis

Ocularis toxoplasmosis, akut retinalis nekrózis, cyto
megalovírus-retinitis

A retina és a 
látóidegfő arte-
riolák aneurizmás 
dilatációi

IRVAN, sarcoidosis

Frosted branch 
angiitis

Idiopátiás, malignus sejtek infiltrációja (lymphoma vagy 
leukémia), SLE, Crohn-betegség, toxoplazma-retinocho-
roiditis, HTLV1-infekció HIV-, HSV-, EBV-fertőzés

Retinalis iszkémia Tuberkulózis, Eales-kór, Behcet-kór, sclerosis multiplex 
(ritka), sarcoidosis (ritka)

Gyulladásos 
eredetű retinalis 
vénás okklúziók

Behcet-kór, tuberkulózis, sarcoidosis (ritka)

Retinalis artériás 
okklúziók

SLE, PAN, Wegener-granulomatosis, Churg–Strauss- 
szindróma, Crohn-betegség, Susac-szindróma, 
macskakarmolás-betegség, mediterrán foltos láz, 
ocularis toxoplazmózis

Társzakmákkal együttműködve, 
a lehető leggyorsabban, a leghaté-
konyabb terápia elkezdése a cél a 
pontos, alátámasztott diagnózis 
ismeretében. Gyermekek esetében 
figyelembe véve a kortikoszte-
roidok hosszú távú mellékhatás-
profilját, előnyösebb a korai szte-
roidkímélő immunszuppresszív 

terápia megkezdése. Összefoglalá-
sunk hasonló eset jelentkezésekor 
megkönnyíti a differenciáldiag-
nosztikát nemcsak szemészek, ha-
nem gyermekgyógyászok és más 
szakmák számára egyaránt, út-
mutatást ad a kezelés megkezdé-
séhez és a szteroidkímélő terápia 
gyorsabb bevezetéséhez.

Nyilatkozat
A szerzők kijelentik, hogy a speciális ese­
tet ismertető közleményük megírásával 
kapcsolatban nem áll fenn velük szem­
ben pénzügyi vagy egyéb lényeges össze­
ütközés, összeférhetetlenségi ok, amely 
befolyásolhatja a közleményben bemuta­
tott eredményeket, az abból levont követ­
keztetéseket vagy azok értelmezését.


