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Bevezetés: A gyermekkori uveitisek, az 6sszes uveitis 5-10%-4ért felelések. Incidencigja 3,/100 000 gyer-
mek évente, amelynek 30-50%-a idiopatias. Yang és munkatarsai tanulmanya szerint az idiopatias gyer-
mekkori uveitises esetek akar 79,6%-aban lehet jelen retinalis vasculitis legalabb az egyik szemen. A reti-
nalis vasculitis egy potencialisan latast veszélyeztetd allapot, amely el6fordulhat izolaltan, vagy szisztémas
betegsegekhez tarsultan egyarant.

Célkitlizés és moédszerek: Nemzetkozi és magyar szakirodalmi ajanladsok attekintése, elemzése a gyer-
mekkori retinalis vasculitis differenciéldiagnosztikajaban egy eset ismertetése kapcsan.

Esetismertetés: Egy 1/ éves ledanygyermek, egynapos anamnezissel érkezett ambulanciankra. Jobb szem
elétt jelentkezé szurke folt, fényfelvillanas, illetve fejfajas miatt jelentkezett vizsgalatra (BCVA 0,4/10). A
bulbus eltilsé szegmentumaban karos eltérést nem talaltunk. Szemfenék-vizsgalata soran, jobb oldalon ép
papilla mellett, valtozo kaliberd, behtvelyezett venuldkat, perivascularis verzeseket valamint gyapottépés-
gocokat észleltink; bal oldalon szintén behtvelyezett venulakat lattunk. Fluoreszcein-angiografiaval igazolt,
kétoldali retinalis vasculitis képe miatt osztalyos felvétele tértént, amely soran részletes szemészeti (fun-
dusfot6, OCT, fluoreszcein-angiografia) és belgyogyaszati kivizsgalasa (altalanos vérkép, szerolégia, autoim-
mun panel, HLA-tipizalas, koponya-MR, mellkasréntgen, hasi ultrahang, tarsszakmak vizsgalatai) zajlott,
amely a vasculitis hatterében szisztémas megbetegedést nem igazolt. Idiopatias, primer retinalis vasculitis
miatt szisztémas szteroid, majd szteroidkimeld immunszuppressziv terapiaban részestlt, amelynek hata-
sara allapota javult.

Megbeszélés: A retinalis vasculitisek hatterében szamos ocularis és szisztémas, infekcidzus és noninfek-
cidzus karkép allhat, amelynek differencialdiagnosztikaja sokrétd, tobb szakma egyuttmiikédéseét igényld,
gyakran szemészek altal vezetett feladat, amelynél az adekvat terapia idében térténd elinditasa kulcsfon-
tossagy, a beteg latoélességenek, vagy akar életének megbérzésében.
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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 recommmendations 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 0.4/10). 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 Gsszes
uveitis 5-10%-aért felelések (19). Inci-
dencidja 3/100 000 gyermek évente,
amelynek 30-50%-a idiopatids (18).
Szakirodalmi adatok alapjdn a non-in-
fekciézus uveitisek felelések az ese-
tek 69-95%-4ért (3). Az infekciézus
esetekben az uveitis nagyobb részt a
hétulsé szegmentumot érinti és a leg-
gyakoribb kérokozdk a Toxoplasma, a
Herpesvirusok, a Bartonella Hensalae,
és a Borrelia burgdorferr (11).

A non-infekciézus kdzusok esetén
a leggyakrabban el6forduld szisz-
témdas megbetegedések a juvenilis
rheumatoid arthritis, a Behcet-kér,
Kawasaki-betegség, Vogt—Koyana-
gi—-Harada-szindréma, tubulointers-
ticidlis nephritis, szisztémads lupus
erythematosus, gyulladdsos bélbe-
tegségek, HLA-B27 asszocidlt uve-
itis, sarcoidosis (20).

A gyermekkori idiopétids uveitisek
leggyakrabban az eltlsé szegmen-
tumot érintik (22), azonban Yang
és munkatdrsai tanulménya szerint
az idiopatids gyermekkori uveitises
esetek akédr 79,6%-dban lehet je-
len retinalis vasculitis, legalabb az
egyik szemen (25).

A retinalis vasculitisek differencidl-
diagnosztikdjdnak a nehézsége,

paediatric retinal vasculitis, uveitis

hogy szamos szemészeti és szisz-
témdés kérkép szerepelhet etio-
légidjaban. A lehetséges ttnetek
sokszin(sége miatt nehéz a diag-
nosztizald kezel6orvosoknak a be-
tegség kezdetekor, révid idén belil
pontos diagnézist feléllitani.

A retinalis vasculitis egy olyan l4-
tast veszélyezteté gyulladdsos al-
lapota a szemnek, amely a retina
ereit érinti. ElSfordulhat izoldlt
idiopatias allapotként (a diagnosz-
tizalt uveitisek kb. 3%-4ban) (16),
fert6z6 vagy daganatos betegségek
szov6dményeként, vagy tarsulhat
szisztémads, gyulladdsos betegsé-
gekkel (az esetek kb. 55%-dban)
(1). Az atlagéletkor a diagnoéziskor
34 év, és incidencidja nem mutat
nemek kozotti eltérést (10). Altals-
ban kétoldali, a latast veszélyeztet§
megbetegedés, amely a kialakul6
szov6dmények miatt a betegek egy-
harmadéanal stlyos lataskarosodést
(BCVA<20/200) okoz (17).
Célkitlizéstink a gyermekkori re-
tinalis vasculitisek differencialdi-
agnosztikai nehézségeinek  Gsz-
szefoglaldsa egy esetismertetésen
keresztil, ismertetve a megfelel§
diagnézishoz, és kezeléshez szik-
séges lépcséfokokat, amelyben ki-
emelt fontossdgl a tdrsszakmdék
egytttmikodése.
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A szakirodalmat attekintve nem
taldltunk kifejezetten, a gyermek-
kori retinalis wvasculitisekkel, an-
nak differencidldiagnosztikajaval
foglalkozé tanulményt, amely el-
készitése segitséglil szolgalhat a
klinikai gyakorlatban.

Esetismertetés

Egy 17 éves lednygyermek 2022.
11. 21-én jart szemészeti ambulan-
cidnkon, jobb szem hirtelen latds-
csokkenése miatt. Vezet$ tiinete,
a jobb szem el6tt tszkald szirke
folt, fényfelvillands megjelené-
se, valamint fejfdjas. Ekkor, a jobb
szem legjobb korrigalt latéélessége
(BCVA) 0,4, a bal szemen 1,0. Indi-
rekt és direkt pupillareakciék meg-
tartottak, RAPD nem igazolédott.
Nehezen tégulé pupilldk mellett, a
beteg nagyfoki fényérzékenységre
panaszkodott a vizsgalat sordn. Az
eliilsé szegmentum mindkét olda-
lon békés, gyulladasmentes.

A jobb oldali szemfenék vizsgalata
soran éles hatard, j6 szind, nivéju
papilla mellett, a vénédkat kifejezet-
tebben érinté véltozd mértékd fal-
vastagsag-novekedést,  behtivelye-
zettséget, az érhalézat mentén a
periféridra terjedGen, szakaszosan
jelentkezd vérzéseket, egy-egy gya-
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pottépésgdceot lattunk, ahogy azt az
(1. abra) mutatja. A bal oldali szem-
fenéken enyhébb formaban, de szin-
tén nyomon kovethetd a venuldk be-
htivelyezettsége. Optikai koherencia
tomografids (OCT) vizsgalata a ma-
kula tertiletén 6démét nem igazolt;
az érintett érszakaszoknak megfe-
lelGen, az érfalak és a perivaszkula-
ris retinatertiilet magas reflektivitast
megvastagoddsdt, az Uvegtestben
pedig magas reflektivitdsd dotokat
lattunk (2. abra).

A feltételezett retinalis vasculitis
miatt gyermekosztalyos felvétele
tortént, ahol keringésjavité infazi-
6s, és lokalis gyulladascsokkentd
kezelésben részestlt a szisztémads
kivizsgalds ideje alatt. Szisztémds
panaszt, ismert betegséget a lak-
tézérzékenységen kivil nem emli-
tett. Aphtdja nem volt, hazi allata
nincs, kilféldon nem jart.

Az infekcidzus eredet kizdrdsa cél-
jabol  virusszerologiai  vizsgélata
(CMV, EBV, Parvovirus B19, Borrelia
burgdorferi, Toxoplasma gondi, Ch-
lamydia pneumoniae, Chlamydia tra-
chomatis, HSV1,2, VZV, HBV, HCV,
Treponema, Mycoplasma pneumoniae,
Toxocara canis, HIV), hemokulttra
és vizelet bakteriolégiai tenyésztés
tortént, a szemészeti leoltds mellett,
amelyek aktiv fertézést nem igazol-
tak (EBV, Parvovirus B19, VZV, HBV,
Mycoplasma  pneumoniae  1gG-pozi-
tivitas). Laborvizsgalati eredménye
aktiv szisztémads gyulladasos folya-
mat jelenlétét nem tdmasztotta ald.
Autoimmun panel vizsgalata ne-
gativ eredménnyel zarult. Mellkas-
réntgen, hasi ultrahang, fogészati-,
ful-orr-gégészeti-, bérgydgyaszati-,
gyermekneurolégiai-,  gyermekhe-
matolégiai vizsgalata szintén nega-
tiv eredményt adott. Trombofilia
irdnyt kivizsgaldsa heterozigéta Le-
iden-mutéciét igazolt. HLA tipiza-
lasa soran HLA-B27 negativitas iga-
zolédott; egyéb haplotipus irdnyéba
vizsgalata folyamatban van. A fejfa-
jas miatt felvet6d6 neurolégiai korké-
pek kizarédsa céljabdl kontrasztanya-
gos koponya-MR-vizsgélata tortént,
amely sordn mellékleletként az agyi
vénds rendszer fejl6dési anomalidjat
(DVA) irték le, de vasculitisre utalé

1. abra: A panaszok kezdetekor keészult fundus-
felvetel. Jobb oldali szemfeneki kep a hatso po-
lusraol (A). Tipusos vasculitist mutatd terulet (B):
kaliberingadozast mutatd, egyenetlen fald, behu-
velyezett véenak, erek mentén jelentkezd vérzések

lathatoak

kézponti idegrendszeri eltérést nem
detektaltak. Két nap elteltével a leg-
jobb korrigalt latéélesség 1,0/0,8-re
véltozott. A jobb oldali szemfenéken
ekkor a vérzések felszivédasa meg-
indult, de az erek tovébbra is behi-
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velyezettek maradtak, valamint az
ivegtestben, a sejtes kiszérds foko-
zédott. Ezzel parhuzamosan a bal
szemfenéken progresszié jelentke-
zett. Fluoreszcein-angiografias (FFA)
vizsgalatot végeztiink, amely alata-
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masztotta a kétoldali retinalis vas-
culitis diagnézisat (3. dbra). Szisz-
témds szteroidkezelést inditottunk
250 mg-os dézisban 3 napon ke-
resztll a gyermekgyodgydsz-kollégdk
kozremtikodésével. Az indukcios ke-
zelést kovetben, leépitd szteroidke-
zelést alkalmaztunk, amelynek dé-
zisat kezdetben 3 naponként, majd
hetente feleztiik. A kezelés sordn
akut mellékhatdsok nem jelentkez-
tek, szemészeti statusza javult. 2022.
01. 19-én 6sszehasonlité FFA-vizsga-
lat késziilt, ahol jobb szemfenéken
tovabbra is aktiv vasculitis képe volt
lathaté, ugyanakkor a bal oldalon
madr konszolidélédott a gyulladas. A
tovabbra is fenndllé gyulladasos kép
miatt, szteroidkimél§ methotrexat
(MTX)-kezelést kezdtink 15 mg/
m?-es dézisban kiegészits folsavkeze-
lés mellett.

Megbeszélés

A szisztémas vasculitisek
csoportositasa

A szisztémadas vasculitisek neve-
zéktani felosztdsa a Chapel Hill
Consensus Conference (CHCCQC)
és annak 2012-es médositdsa alap-
jan torténik, amely felosztds szem-
pontja az érintett erek mérete és az
érgyulladés egyéb klinikopatolégiai

jellemz6i. A kérképek ismerete elen-
gedhetetlen, tekintettel arra, hogy a
szisztémads vasculitisek a latészerv
barmely szévetét érinthetik, igy
retinalis vasculitist is okozhatnak.
A nagyér-vasculitisek elsésorban a
nagy artéridk; az aorta és a f6 arté-
ridk 4gait érintik (Takayasu-arteri-
tis, éridssejtes arteritis). A kozepes
ereket érint6 vasculitisek a £6 visce-
ralis artéridk és vénak érintettségé-
vel jarnak, amelyekben gyakoriak
az aneurizmdk, stenosisok (Polyar-
teritis nodosa, Kawasaki-betegség).
A kisereket érinté vasculitisek az
intraparenchimalis artéridkat, ar-
terioldkat, kapilldrisokat, véndkat,
venuldkat érintik (ANCA-asszoci-
alt wvasculitisek: Mikroszkopikus
panarteritis, Wegener-granuloma-
tosis, Churg—Strauss-szindréma. Nem
ANCA-asszociélt vasculitisek: Im-
munkomplex vasculitis, esszenci-
alis cryoglobulinaemidhoz tarsul6
vasculitis, Schoénlein-Henoch-pur-
pura, anti-Clq vasculitis). Léteznek
kiilonb6z6 nagysagt ereket érint§
vasculitisek mint a Behcet-kér és
a Cogan-szindréma. Megkiilonbéz-
tetink szolidszervi vasculitiseket
(pl. a bért érinté vasculitisek) és
szisztémads betegségekhez tarsuld
vasculitiseket, mint a rheumatoid
vasculitis, SLE-asszocidlt vasculitis.
Az egyéb meghatarozott etiologia-
ja vasculitisek csoportjdba tartoz-

nak példdul a HBV-asszocialt- és a
HCV-asszociélt cryoglobulinaemids
vasculitisek (12, 5).

Gyermekkori retinalis
vasculitisek életkor szerinti
megjelenése

A gyermekkori, tobbek koézott reti-
nalis vasculitist is okozd, uveitisek
kozé a szakirodalom a 0-16 éves
kor kozott jelentkez8 uveitiseket
sorolja, amelyek incidencidja az
életkorral né (7). Altaldban az elsé
tinetek 7,7-12,5 éves kor kozott je-
lentkeznek néi predominancidval
(21). A gyermekkorban leggyakrab-
ban eléfordulé uveitist okozd kér-
képek életkor szerinti el6forduldsa
véltoz6, amely alapjdn 4 életkor
szerinti csoport hatarozhaté meg:
* Ujszulottek (1-4 hét),
e csecsemdk (4 hét — 8 honap),
* kisgyermekkor-gyermekkor (8
hénap - 12-183 év),
e és serdilSk (13-16 év).
Minden alcsoportnak megvannak
a sajatossagai az uveitis lokaliza-
ciéjat és etiologidjat illetéen. Az
Gjszulottek kilonosen veszélyezte-
tettek a TORCH-szindréma miatt
(toxoplasmosis, szifilisz, rubeola,
cytomegalovirus, herpes simplex
virus) kialakulé velesziiletett fer-
t6zésre, posterior uveitisre, mig a
gyermekkorban egyébként gyako-

2. dbra: A jobb szem elsd vizsgalat alkalmaval kéeszult OCT-felvetele az érin-
tett érszakaszrol. Lathatd az erek falvastagsag novekedeése, a bels® retina-
lis rétegek megvastagodasa, az Uvegtestben jelentkez® dotok
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ribb non-infekciézus esetek — leg-
tobbszor az eliils6 szegmentumot
érint6 uveitisek — nem igazan for-
dultak el8 esetiikben. A szerzett,
infektiv eredetd uveitisek a kis-
gyermekkori-gyermekkori  uveiti-
sekre jellemzd8ek, amelyek esetén
szintén gyakori a toxoplasmosis,
mig ritkdbb a toxocariasis. Ezen
korosztdlyban az endogén infek-
ciézus uveitisek kérokozédja lehet a
Candida albicans, illetve bakteria-
lis fertézések is el6fordulhatnak,
akar jelent8s szisztémads tiinet nél-
kal is (21). A retinalis vasculitist
okozé fert6z6 agenseket az 1. tab-
lazatban tuntettiik fel. Hoogewould
és munkatdrsai tanulméanyukban
ismertetik, hogy 2 év alatti gyer-
mekeknél 33%-ban taldltak fertd-
z6 okot, és 26,6%-ban szisztémads
gyulladast az uveitis hatterében.
Mig a 2—-6 éves korosztdlyban mar
az esetek 52,5%-4ndl volt szisz-
témds autoimmun betegség diag-

1. téblazat: A fertdzeéses eredetl vasculitisek
leggyakoribb korokozaoi (8)

Bakterialis: Mycobacterium tuberculosis, Treponema pallidum, Borrelia
burgdorferi, Tropheryma whipplei, Brucella melitensis, Bartonella Hense-
lae, Streptococcus spp., Rikettsia spp., Endophthalmitist okozo kérokozok
Virus: HIV, HTLV-1, CMV, Herpes simplex virus 1,2, VZV, EBV, Rift-Valley-laz
virus, Hepatitis virusok, Nyugat-nilusi virusfertézés, Dengue-laz virus

Parazita: Toxoplasma canis, -catis
Gomba: Candida albicans

nosztizdlhatdé, amely leggyakrab-
ban juvenilis idiopatids arthritis
(21,5%) (11).

A 2. téblazatban tiintettiik fel a
gyermekkorban eléfordul retina-
lis vasculitiseket okozé neurolégiai
és rosszindulatg, a 3. tablazatban a
szisztémas gyulladdsos kérképeket
a gyermekkorban leggyakrabban
eléfordulé klinikai ttinetekkel és a
vizsgalatukhoz sziikséges diagnosz-
tikaval, illetve az érintett korosztaly
megjelolésével. Az egyes kérképek
jellegzetes tlineteinek feltlinteté-

sét azért tartottuk fontosnak, mert
részben eltérhetnek a betegségek fel-
néttkori megjelenési formaitdl. A 4.
tablazatban a primer retinalis vas-
culitist okozé kérképek szerepelnek
a gyermekkorban érintett korcsopor-
tok meghatdrozdsaval. Tekintettel
az egyes kérképek eltér§ életkorban
torténé megjelenésére, Gsszefoglala-
sunk segitséget nytjthat, hogy adott
korcsoportba tartozé gyermeknél
amelyek a differencidldiagnosztika
soran kiemelten keresendé kérképek
a betegség hatterében.

3. dbra: A vasculitist igazold fluoreszcein-angiografias felvetel. A: Az arte-
riovenosus fazisban (0O:41 s) készult kep, ahol |athatd az egyenetlen erfal
es a perivaszkularis vérzés okozta hipofluoreszcencia; B: BeszUdkult éerlumen
(1:47 min); C: az erfal fokozodd hiperfluoreszcenciaja és fokozott erper-
meabilitas (3:58 min); D: FA + OCT-felvetel a kesoéi fazisbaol (9:37)
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2. tablazat: Retinalis vasculitisek esetén felmerul®d neuroldgiai és rosszindu-

latu korkepek a gyermekkorban leggyakrabban érintett korosztaly megjelolé-
sevel

Kérképek Eletkor Betegségre jellemzé fobb tiinetek Diagnosztikai vizsgalatok
CSF (cerebrospinalis folya-
Sclerosis dék), VEP (vizuélisan kivaltott
. 13-16 év Oligoklonalis gammopathia potencial), MR (méagneses
multiplex A . .
rezonancia), |atotén, szemeészeti
vizsgalat
Vestibulocochlearis: tinnitus, vertigo, hallasvesz-
tés
UL 10-16 év Retinalis: BRVO (vénasag-okklizio), fokalis arté-  Audiogram, MR, OCT, FFA
szindréma 9 iy
rias okklazio
Neurolégia: Ujkeletl fejfajas
Vestibularis: bilateralis szenzoros hallascstékke-  Audiogram, szivultrahang,
Cooan- nes Doppler; angiografia, Labor: ESR
szig dréma 5-16 év Kardiolégiai: koronariastenosis, Ml (miokardialis  (vorosvértest-stllyedés), CRP

infarktus), miokardialis nekrézis, myocarditis,

pericarditis

Szemeészet: bilateralis krénikus iridocyclitis,
posterior uveitis

Vogt-Koyanagi-

(C-reaktiv fehérje) névekedés,
leukocitodzis

OCT, FAF, FFA, audiogram,

Harada- 116+2,8 é&v  Neuroldgia: tinnitus, meningismus, agyidegi, KIR  lumbalpunkcio,

szindroma

(kdzponti idegrendszer) elvaltozas

Bérgyogyaszat: alopecia, poliosis, vitiligo

Izolalt kdzponti

Multifokalis fehérallomanyi léziok

ERG (elektroretinografia)

MR, DSA (digitalis szubtrakcios

idegrendszeri N/A CSF: lymphomonocytas pleocitozis, ndvekedett  angiografia), lumbalpunkcio,
vasculitis fehérjeszint megerdsit6 agyi biopszia
. Tumornekrozis: hugysav, kalium, foszfat, LDH (lak- . o

Parant_aoplgszt:,l N/A tat-dehidrogenaz) névekedes, kalciumszint-csok- Laon wzelethsgalat,
kus szindrémak kenés lumbalpunkcio
Intraocularis N/A Rekurrald precipitdtumok, hypopion, vitritis, OCT, FAF, FFA, diagnosztikus
lymphoma (sporadikus)  subretinalis 1&zi6k (leopard-pigmentacic) vitrectomia
Akut limfoid , Csonti&jdalom, Iz, gyakori bakteridlis infekciok, - némia, thrombapenia,

P 0-4 év . neuropenia, leukémias
leukémia lymphadenopathia

A gyermekkori retinalis
vasculitisek szemészeti
tuneteinek differencialasa

A panaszok alapjan felmertls, a
szemgolyé hatsé szegmentumdt
érint6 gyulladds esetén, a fundus
biomikroszképos vizsgélata sordn a
retinalis vasculitisek 4 stadiumat fi-
gyelhetjiik meg. A kezdeti gyullada-
sos stddiumban az érintett erek fala
megvastagszik és a perivaszkuldris
retina besz(ir6dése figyelhet6 meg.
Ezek az elvéltozésok fehéresek és a
retina lokalis megvastagodasaval jar-
nak. Az érintett erek lumene beszd-
kiilhetnek, vagy el is zarédhatnak.
Eléfordulhatnak vérzések, aneuriz-
mék és cisztoid makulaédéma is.
Aktiv allapotban né az erek permea-
bilitdsa, amely miatt {ivegtesti ki-
széras tapasztalhatd. Az ezt kovetd

iszkémias fazisban a mikrocirkuléci-
6s zavar miatt kollateralis séntkerin-
gés alakul ki, illetve a gyulladt érsza-
kaszok mentén a chorioidea atréfidja
figyelhet6 meg. Az iszkémia miatt
kialakulé hatdsok a folyamatot a
neovaszkularizacié irdnyaba viszik,
amely a betegség harmadik stadiu-
ma, amelyet a szov6dmények kiala-
kuldsaval jaré (nem oldédé tivegtesti
vérzés, trakcids retinalevélds, epire-
tinalis membranképz&dés, irisz neo-
vaszkularizécié, szekunder glauké-
ma) negyedik stadium kovet (5, 8).

Az egyes gyermekkori retinalis vas-
culitisek esetén mds-mads eltérések
tipusosak a latott szemfenéki ké-
pen. Vannak betegségek, amelyek
esetén inkdbb az artéridk, mig maés
esetben a véndk érintettek. Elkuls-
nitink az erek elzdr6dasaval jaré
korképeket, illetve olyanokat, ame-

o=~

Iz N
1 \
182,
Ay U
. ’
~a-

lymphocitosis

lyekre ez kevésbé jellemzd. A 5.
tablazatban 6sszefoglaltuk, hogy
a latott szemfenéki elvéltozdsok,
amely lokalis vagy szisztémds kér-
képekre utalhatnak, amely a vizs-
galt korosztélyra jellemzé megbe-
tegedéseken kiviil tovabb segitheti a
differencidldiagnosztikat.

Az optikaikoherencia-tomografids
vizsgalatot (OCT) a gyermekek jél
tolerdljdk, és ma mar az uveitis di-
agnézisanak, szévédményeinek és
kezelésének egyik f& tdmasza (6).
Retinalis vasculitisek esetén az
OCT-felvételeken azonosithatéak a
gyulladasban levé megnagyobbo-
dott erek, a hiperreflektiv érfal és
lumen, az fiivegtestben jelentkezd
gyulladasos sejtek és a megvastago-
dott perivaszkuldris retina, ahogy
esetiink is prezentalja. Azonban az
érgyulladés aktivitasaval kapcsolat-

L’

AN g;}‘e_r“mekkor“i retinalis vasculitisek differencialdiagnosztikaja
egy esetbemutatason keresztul

3. tablazat: A gyermekkori retinalis vasculitisek hatte

témas gyulladasos korkeépek
Eletkor

Kérképek

Behcet-beteg-
seg

Sarcoidosis

Szisztémas
lupus
erythematosus

ANCA-asszociélt
vasculitis

Polyarteritis
nodosa

Visszatérd
polychondritis

Sjégren-
szindréma

Crohn-betegség

Dermatomyosi-
tis, polymiositis

Takayasu-
betegség

Kawasaki-
szindroma

Buerger-
betegség

Scleroderma

Antifoszfolipid
szindréma

Kevert két6szo-
veti betegség

Juvenilis idiopa-
thias arthritis

Szeronegativ
spondyloarthritis

HLA-B27-asszo-
cialt uveitis

Posztvakcinacio

4,9-12,3 év

11-13 éy,
(O-18 év)

13 éy,
3-18 év

10,7-14 év

5-11év
1,7 h6-17 év

10 év
1-18 év, atl.
12 év

5-10 év

10-40 év

<5 év

sporadikus

6,4-10,5 év

10,7 év
(O-16 év)

13 év

1-6 év és
12-15 év

11-12 év

barmely
életkor

115 év

Betegségre jellemzé fobb tiinetek

Rekurralé ordlis ulcus, genitalis fekély,
uveitis, retinalis vasculitis, pseudo-eryt-
hema nodosum

Bilateralis hilaris lymphadenopathia,
uveitis, iztleti fajdalom

Pillangé erythema, arthritis, oralis ulcus,
serositis, nephropathia

Vasculitises rash: purpurak, diffiz
pulmonalis haemorrhagia neikrotizald
fokalis szegmentalis félholdképzddéssel
jaré glomerulonephritis, paresthesia

Livid stria, arthralgia, myalgia, testicula-
ris fajdalom, polineuropathia

Leukocytosis, thrombocytosis, anémia

Lymphadenopathia, neuropszichiatriai
tunetek, arthralgia

Gasztrointesztinalis diszkomfort

Proximalis végtaggyengeség, Heliotrop
rush Gottron-jel, Gottron-papula, V-jel

Laz, fogyas, gyengeség, artérias inszuffi-
ciencia, arthritis /arthralgia

S napig tarto tartos laz, bilateralis
conjuctivitis, orélis mucosa differencia-
l6dasa, polimorf exanthemak, nyaki lym-
phadenopathia, bérpir, 6déma, hamlas
végtagokon

Gangréna, acralis ulcus, phlegmone,
thrombophlebitises nodulusok

MCP (metocarpalis), MTP (metotarsalis)
izuletek szklerézisa, aritmia, arthritis /
myositis, pulmonalis fibrézis, neuropathia

trombozis, terhességi morbiditas

Maculopapularis rash, arthritis /arthral-
gia, myositis/myalgia, raynaud-fenomén

Generalizalt lymphadenopathia,
hepatomegalia/splenomegalia, serositis,
arthritis

Csaladi halmozadas, psoriasis, sacroile-
itis, gyulladasos bélbetegseg, urethritis,
cervicitis

Rekurrens unilateralis akut anterior
uveitis, vitritis, CMO

Mellékhatasként kialakulhat vasculitis
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en eldforduld szisz-

Vizsgalo eljarasok
FAF, OCT, HLA-tipiz&las

Mellkasréntgen, CT (komputertomo-
grafia), ACE (angiotenzin-konvertaz en-
zim), lizozimemelkedés, Tuberculin teszt
negativitas, szovettan

Immunszerologia: anti dsDNS (kettds
sz4ali DNS elleni), anti-Sm (Smith an-
tigén) antifoszfolipid, ANA (antinuklearis)
antitesttiter-emelkedés

ANCA-szint-emelkedés, biopszia

Adenozin-deaminaz enzimhiany

RF (reumafaktor) és/antifoszfolipid-anti-
test titeremelkedés, MR, CT, biopszia

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

Calprotectin-pozitivitas, CRR
ESR emelkedése

Kreatin-kindz, aldolaz, GOT, GPT, LDH,
anti-do1, ANA-, RF-emelkedés

EMG: amplitudécsokkenés,
frekvenciaemelkedés

Doppler; ultrahang, MR-angiogréfia,
CT-angiografia

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

Genetikai vizsgalat: HLA- AS, BS, BW G,
J-1-1, HLA A1-hiany, CT-angiografia

ANA, SSc-antitesttiter-emelkedés

Lupus antikoagulans, antikardiolipin,
anti-béta-2-glikoprotein | antitest-
titer-emelkedés

ANA, anti-BNP-antitesttiter-emelkedés

Transzaminaz, ferritinemelkedés,
ANA pozitivitas, RF negativitas

HLA-B27 pozitivitas, sacroilealis ront-
gen, MR-, CRP-, ESR-emelkedés

RF és anticiklikus citrulinalt peptid anti-
testszlirés (ACPA)

Genetikai vizsgalat, FFA

Shingrix (Herpes zoster) Amritrix
(Hepatitis A, B), MM-RvaxPRO (MMR])

Differential diagnosis of paediatric retinal vasculitis thr‘o'ugh a case report
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ban nem nyerhettink objektiv ada-
tokat. Vasculitisek esetén az OCT
hasznalata jelenleg elsésorban a
maésodlagosan tarsulé jelek; a ma-
kulaédéma, az epiretinalis memb-
ranképzédés és az ellipszoid zéna
lézidjanak nyomon kovetésére al-
kalmas. Ezek a mésodlagos folya-
matok, azonban nem specifikusak
vasculitisre, gy a diagnézis megerd-
sitésében nincs szerepiik. Bizonyos
szerzk szerint azonban ezek jelen-
léte prognosztizalhatja a varhato 14-
téélességet (4). Enhanced depht
imaging OCT-vel (EDI-OCT) a
chorioidea véltozésait vizsgalhatjuk
posterior uveitisek esetén, azonban
a vasculitisek aktivitdsaval kapcso-
latos egyértelml Gsszefliggést még
nem taldltak. OCT-angiografia
(OCT-A) vizsgélatok alkalmasak a
perfazié hidnyos tertletek kimuta-
tadsdra, azonban a vér-retina gat sé-
riilése nem mutathaté ki vele (4).

A retinalis vasculitisek vizsgalaté-
ban az aranystandard eljardsi méd
tovdbbra is a fluoreszcein angio-
grafia (FFA). Gyermekkori alkal-
mazdsa egészen Ujszlilottkortdl
lehetséges (ROP (Retinopathia pra-
ematurorum) kezelés, Coats-beteg-
ség), azonban a vizsgdlat megvalé-
sitdsa korlatokba titkozhet (pl. 4gy
melletti képalkoté rendszer hidnya,
szedacié sziikségessége). A hétkoz-
napi gyakorlatban a vizsgilat el-
végezhet8ségét befolydsolhatja a
gyermek életkora (>6 év), szemé-
lyisége, egytittmutkodési képessége.
Az FFA értékelése éltalaban leird
jellegli és szubjektiv. A Standar-
dization of Uveitis Nomenclature
Working Group ajanldsa szerint a
retinalis vasculitisek FFA-csopor-
tositdsa a perivaszkuldris eltérések,
az erek mentén jelentkezd festék
kilépés és okklazié alapjan tortén-
jék. Ben Ezra és munkatdrsai 1991-
ben létre hoztak egy FFA értékels
rendszert posterior uveitisekre vo-
natkozéan, amellyel objektivizal-
ni lehet a vizsgalati eredményeket.
Az értékel6 rendszer figyelembe
veszi a latéidegfé hiperfluoreszcen-
cidjat, a makuladdéma, a retinalis
erek fest6désének/festékkilépésnek,
a kapilldrisok eresztésének, non-

4. tablazat: A gyermekkorban is jelentkezd primer

retinalis vasculitisek az érintett életkor megjelslé-
sével (8)

Primer retinalis vasculitisek

Frosted branch angiitis

Erintett életkor
6-16 év, alt. 23-29 év

IRVAN 9-18 év
Akut multifokalis haemorrhagias retinalis vasculitis ~ N/A
Idiopathias retinalis vasculitis N/A
Pars planitis 15-18 év
Birdshot-retinochorioditis 15-17 ev
Sympathias ophtalmia N/A

Eales-betegseg

11-18 év

5. tablazat: Retinalis vasculitis differencialdiagno-

zisa szemfeneki kep alapjan (8)

Szemfenéken
latott kép

Phlebitis

Arteritis

Cotton-wool-g6-
cok

Intraretinalis
infiltraciok
Nekrotizald
retinitis

A retina és a
|atoidegfo arte-
rioldk aneurizmas
dilatacioi

Frosted branch
angiitis

Retinalis iszkémia

Gyulladasos
eredet( retinalis
vénas okkliziok

Retinalis artérias
okkluziok

Lehetséges diagnozisok

Behcet-kar, tuberkulézis, sarcoidosis, sclerosis multiplex,
pars planitis, Eales-kér, human immundeficienciaval jaro
virusinfekciék

Akut retinalis nekrozis, idiopathias retinalis vasculitis,
aneurizmak, neuroretinitis (IRVAN), szisztémas vascu-
litisek, mint peldaul a szisztémas lupus erythematosus
(SLE), polyarteritis nodosa (PAN), VWWegener-granulo-
matosis, Churg—Strauss-szindréma, és a cryoglobuli-
nemia

Szisztémas vasculitisek, mint példaul a szisztémas lu-
pus erythematosus (SLE), PAN, WWegener-granulomato-
sis, Churg—Strauss-szindréma, és a cryoglobulinaemia
Behcet-kar, Rickettsia-fert6zés, macskakarmolas-beteg-
seg

Ocularis toxoplasmaosis, akut retinalis nekrozis, cyto-
megalovirus-retinitis

IRVAN, sarcoidosis

Idiopatias, malignus sejtek infiltracioja (lymphoma vagy
leukémia), SLE, Crohn-betegseg, toxoplazma-retinocho-
roiditis, HTLV T-infekcié HIV-, HSV-, EBV-fert6zés
Tuberkulézis, Eales-kér, Behcet-kor, sclerosis multiplex
(ritka), sarcoidosis (ritka)

Behcet-kar, tuberkuldzis, sarcoidosis (ritka)

SLE, PAN, Wegener-granulomatasis, Churg—Strauss-
szindroma, Crohn-betegség, Susac-szindroma,
macskakarmolas-betegség, mediterran foltos laz,
ocularis toxoplazmozis

perfazidjdnak; a latéidegfs és a re-
tina neovaszkularizdciéjanak, a
pontszerd festékkilépések és a reti-
na fest6désének angiografias jeleit
(maximadlisan 40 pont érhet§ el). A
felallitott rendszer a retinalis vascu-
litisek objektiv nyomon kévetésére
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alkalmazhaté, a terdpidra adott va-
lasz kontrolldlhaté (2). Yang és mun-
katdrsai egy nagy esetszamu (1867)
mintén vizsgalta gyermekkori uve-
itisek esetén a retinalis vasculitis
el6forduldsat és annak véltozdsat
az alkalmazott immunszuppresz-

A g. ermekkori retinalis vasculitisek differ‘enciéldiagnoszﬁil&éja
egy esetbemutatason keresztul

sziv terdpia hatédsara (25). Az uve-
itis etiolégidjat tekintve a betegek
81,2%-a idiopdtids uveitisben szen-
vedett; a végsé elemzésbdl kizartak
a JIA, Behcet- és VKH-szindrémas
eseteket. A vizsgédlatba bevont 1749
eset 77,6%-4ndl azonositottak reti-
nalis vasculitist. Az FFA-képeken
ez legtobbszor a héatsé pdluson és
a kozépperiférian diffaz festékki-
lépésként, cisztoid makuladdéma,
latéidegfs hiperfluoreszcencia for-
méjédban jelentkezett (25). A vas-
culitissel azonositott pacienseknél
nagyobb eséllyel jelentkezett két-
oldali megbetegedés; kisebb vals-
szintséggel volt ANA-pozitivitdsuk
(rizikofaktora a JIA kialakuldsanak;
az uveitis okozta rossz latéélesség-
nek és szekunder glaukémaénak)
és magas CRP-szintjiik, valamint
gyakrabban fordult el6 band kera-
topathia, posterior és anterior sy-
nechia és makuladdéma. A retinalis
vasculitis jelenléte rossz prognézist
jelent a gyulladés kontrolldlasdban;
vagyis a hosszabb ideig tarto, illet-
ve terdpids modositast, forszirozott
immunszuppressziét igénylé ese-
tek ardnya nagyobb. A latéélességet
vizsgdlva szintén rosszabb prog-
nézis varhaté retinalis vasculitis
jelenlétében gyermekeknél, mint
annak hidnydban (25). A rossz vi-
sus okai vasculitisben multifaktori-
alisak, bar a cisztoid makuladdéma
jelentés hozzdjaruld tényezé lehet,
azonban megfelel§ kezelés mellett
j6 prognédzissal jar (15). A gyengébb
visusértékek Osszefliggésbe hozha-
téak a makuldris iszkémia mérté-
kével, amely FFA-vizsgédlat alapjan
meghatarozhat.

Az  indocianin-zéld  angiogréfia
(ICGA) alkalmas a chorioidea érin-
tettségének kimutatdsdra. Hasznos-
sdga kiemelend6 olyan gyermekkor-
ban is el6forduld, retinalis vasculitist
okoz6 kérképekben, ahol a chorioi-
dea érintettsége is megfigyelhetd,
beleértve az occularis sarcoidosist,
tuberkuldzist, szifiliszt, toxoplaz-
mozist, vagy a Vogt—Koyanagi—Ha-
rada (VKH)-betegséget, Behcet-kort
(23). Posterior uveitisek esetén az IC-
GA-vizsgalatra vonatkozdan szintén
elérhet§ értékelS rendszer, amely fi-

gyelembe veszi a korai stromalis erek
hiperfluoreszcencidjat, a chorioidea-
lis vasculitist, a chorioidedn jelentke-
z6 sotét foltokat és a latdidegfd hi-
perfluoreszcencidt (maximalisan 20
pont érhet§ el), igy lehetévé valik a
vizsgalat objektiv értékelése és nyo-
mon kovetése (23).

Kezelés

Infekciézus uveitisek esetén a kér-
okozé elleni célzott kezelés elindi-
tasa mellett, sziikséges lehet a loké-
lis és szisztémas szteroidkezelésre a
szemben kialakuld, a kérokozé 4ltal
kivaltott fokozott immunreakcié
okozta, a szem szOveteit karositéd
hatasok kivédésére.

A noninfekciézusos uveitisek elsé-
vonalbeli terdpidja mai napig a topi-
kélis szteroidok. Periocularis vagy
subtenon kortikoszteroid injekciék
alkalmazhatdk az intermedier vagy
posterior uveitis kezelésére, kulo-
nosen egyoldalt esetekben vagy a
cisztoid makuladdéma kezelésére.
Topikalis szteroidok hosszan tarté
alkalmazasa kiilonb6zé szemészeti
szovédményekhez vezethetnek, f6-
leg gyermekek esetében (24). Ezek
kozul kiemelendé a gyermekekben
gyakrabban és korédbban jelentkezé
mésodlagos zoldhélyog és sziirke-
hélyog.

A szisztémads kortikoszteroidokat
gyermekeknél csak rovid tava ke-
zelésre alkalmazzdk szisztémds
mellékhatdsok jelentkezése miatt,
beleértve a cushingoid éllapotot, a
novekedési retardaciét, a sulygya-
rapodést, a magas vérnyomadst, a
csontritkuldst, a gyomor-bélrend-
szeri zavarokat, a pszichézist, az
elektrolitegyenstly-zavart, a vér-
cukorhdztartds zavarait, és az
aszeptikus csontnekrézist. Az oré-
lis prednizolon szokésos indukcids
adagja 1-2 mg/kg retinalis vasculi-
tisek esetén. Intravénds metilpred-
nizolon 10-30 mg/kg dézisban el6-
nyos lehet, ha gyorsabb és erésebb
hatdsra van sztkség, illetve, ha a
retinalis vasculitis hétterében 4ll6
szisztémds megbetegedés is igény-
li. Azok a betegek, akik nem rea-
galnak megfelel6en a nagy dézist
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kortikoszteroidokra szteroidkimé-
16 immunszuppressziv kezelést igé-
nyelnek (5, 24).

A methotrexat a legszélesebb kérben
alkalmazott elsévonalbeli immun-
moduldlé szer uveitisben szenvedd
gyermekeknél (13). MTX atlagos
heti dézisa 15 mg/m? amelyet ord-
lis, vagy subcutan formaban is alkal-
mazhatunk. Leggyakoribb mellék-
hatédsai kozé tartozik a hanyinger,
hasi fajdalom, szédilés, illetve a méj-
enzim-emelkedés (5, 14). A masodik
vonalbeli immunszuppressziv sze-
rek kozé tartozik az azatioprin, cik-
losporin és mikofenolat-mofetil (13).
Amennyiben a felsorolt szerekkel
nem érhet6 el megfeleld terdpids ha-
tds, vagy nem tolerdlhaté a gyermek
szdmara, Ugy biolégiai terdpidra tor-
ténd véltds valik sziikségessé, ame-
lyek kozil leggyakrabban hasznalt
infliximabot és adalimumabot sike-
resen alkalmazzak rezisztens gyer-
mekkori uveitis kezelésére (24). Reti-
nalis vasculitis esetén egyes szerz6k
szerint mérsékelt, elsGsorban perifé-
ridsan aktiv vasculitis sordn, amely
csak minimalis hatassal van a l4t6-
élességre; donthetiink obszervéacié
mellett. Mér kezelés alatt 4llé reti-
nalis vasculitisben l4tott hasonlé kép
esetén pedig nem feltétlentl sziik-
séges tovabbi terdpids kiegészités,
modosités (25). Yang és munkatdrsai
vizsgdlata szerint a gyermekkori
posterior uveitisek esetén kialakul6
retinalis vasculitis predispondld té-
nyez&je lehet a terdpia sikertelensé-
gének. Emiatt javasolhaté a vasculi-
tisben szenved§ gyermekek esetén a
kontroll angiogréfias vizsgalat alap-
jan torténd terdpids dontéshozatal.
Nagy esetszdmud  vizsgalatukban
az egyébként konszolidélt statusz
mellett, az FFA-vizsgélaton lathaté
aktivitds elére jelezte az elhtzédo,
forszirozott immunszuppressziv te-
répia sziikségességét (25).

Kovetkeztetés

A gyermekkori primer és sziszté-
mdas megbetegedésekhez tarsuld
retinalis vasculitis korai diagnézi-
sanak a feldllitdsa a fenyeget6 la-
tdsvesztés miatt elengedhetetlen.

i

Diffé,'rre_ntial diagnosis of paediatric retinal vasculitis thro‘ug']h a case report

Téarszakmakkal egytttmtkodve,
a lehet§ leggyorsabban, a leghaté-
konyabb terdpia elkezdése a cél a
pontos, aldtdmasztott diagnoézis
ismeretében. Gyermekek esetében
figyelembe véve a kortikoszte-
roidok hosszd tédvd mellékhatas-
profiljat, elényésebb a korai szte-
roidkimél6  immunszuppressziv

terdpia megkezdése. Osszefoglals-
sunk hasonlé eset jelentkezésekor
megkonnyiti a differencidldiag-
nosztikdt nemcsak szemészek, ha-
nem gyermekgyodgydszok és mds
szakmdk szdmadra egyardnt, Ut-
mutatdst ad a kezelés megkezdé-
séhez és a szteroidkiméld terdpia

Nyilatkozat

A szerzdk kijelentik, hogy a specidlis ese-
tet ismertetd kozleményiik megirdsdval
kapcsolatban nem 4l fenn veliik szem-
ben pénziigyi vagy egyéb lényeges Ossze-
iitkozés, Osszeférhetetlenségi ok, amely
befolydsolhatja a kozleményben bemuta-
tott eredményeket, az abbol levont kovet-
keztetéseket vagy azok értelmezését.
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