OSSZEFOGLALO KOZLEMENY

Pachychorioidealis korképek

Gergely Rébert dr. = Ecsedy Moénika dr.
Kovacs Illés dr. = Papp Andras dr. = Resch Miklos dr. = Récsan Zsuzsa dr.
Szabd Antal dr. = Nagy Zoltan Zsolt dr.

Semmelweis Egyetem, Altalinos Orvostudomanyi Kar, Szemészeti Klinika, Budapest

Célunk, hogy kozleménytinkben dsszefoglaljuk a pachychorioidealis kérképekkel kapcsolatos ismereteket egy-egy
sajit esettel illusztralva. Az irodalmi adatok és a sajit klinikai tapasztalatok alapjin dsszegeztiik a pachychorioidealis
kérképekkel kapesolatos ismereteinket, az alcsoportok kezelési lehetGségeirdl Osszefoglald folyamatabrat készitet-
tink. A pachychorioidealis korképekbe a kovetkez§ betegségek tartoznak: centrdlis serosus chorioretinopathia
(CSCR), pachychorioidealis pigmentepitheliopathia (PPE), pachychorioidealis neovasculopathia (PNV), polypoid
chorioidealis vasculopathia (PCV), peripapillaris pachychorioidealis syndroma (PPS), focalis chorioideaexcavatio
(FCE). A pachychorioidealis kérképek kozos jellemzdje a chorioidea kvantitativ vagy kvalitativ eltérései, melyekhez
gyakran subretinalis folyadékgyiilem tirsul. A betegségcsoportnak jelenleg nincs standard kezelési protokollja; a
tobbféle kezelési mdd koziil néhdny hatékonyabbnak bizonyul, az alcsoportok k6zott azonban lényeges kiilonbségek
mutatkoznak. Osszegezziik, hogy melyik alcsoportban érdemes eplerenonetablettis kezeléssel, mikropulzuslézer-
kezeléssel, verteporfinos fotodindmids kezeléssel (PDT) vagy intravitrealis anti-VEGF-injekcios kezeléssel kezdeni.
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Pachychoroid diseases

The aim of this study is to present our knowledge about pachychoroid diseases using case reports, literature review
and our own clinical experiences. A summary flow chart of treatment options for the subgroups was prepared, too.
Pachychoroid diseases include the following: central serous chorioretinopathy (CSCR), pachychoroid pigment epi-
theliopathy (PPE), pachychoroid neovasculopathy (PNV), polypoidal choroidal vasculopathy (PCV), peripapillary
pachychoroid syndrome (PPS), focal choroidal excavation (FCE). A common feature of pachychoroid diseases is the
quantitative or qualitative abnormality of the choroidea, which is often associated with subretinal fluid accumulation.
The disease group does not currently have a standard treatment protocol; some of the multiple treatments prove to
be more effective, however, there are significant differences between the subgroups. We summarize which subgroup
benefits from eplerenone tablet therapy, micropulse laser therapy, verteporfin photodynamic therapy or intravitreal
anti-VEGF injection therapy.
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Roviditések

AQP = (aquaporin) akvaporin; BVN = (branching vascular
network) eldgazé érhilézat; CNV = chorioidea-neovascularisa-
tio; CSCR = centrilis serosus chorioretinopathia; DLS
(double-layer sign) kett8sréteg-jel; ELM = (external limiting
membrane) kiilsé hatirmembran; FCE = focalis chorioideaex-
cavatio; ICG = (indocyanine green) indocianinzold; MR = mi-
neralokortikoid-receptor; OCT = (optical coherence tomog-
raphy) optikaikoherencia-tomogrifia; OS = (outer segment)

kiilsé szegmens; PCV = polypoid chorioidealis vasculopathia;
PDT = (photodynamic therapy) fotodinamids kezelés; PED =
(pigment epithelial detachment) pigmentepithel-levalas; PIGF
= (placental growth factor) placentalis névekedési faktor; PNV
= pachychorioidealis neovasculopathia; PPE = pachychorioide-
alis pigmentepitheliopathia; PPS = peripapillaris pachychorioi-
dealis syndroma; RPE = retina-pigmentepithelium; VEGF =
(vascular endothelial growth factor) éreredeti endothelialis
novekedési faktor
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A pachychorioidealis kérképek megnevezést 2018-ban
irtdk le elszor, és a kovetkezd, kordbban mar leirt kor-
képeket foglalja magiban: centrilis serosus chorioretino-
pathia (CSCR), pachychorioidealis pigmentepitheliopa-
thia (PPE), pachychorioidealis neovasculopathia (PNV),
polypoid chorioidealis vasculopathia (PCV), peripapilla-
ris pachychorioidealis syndroma (PPS), focalis chorioi-
deaexcavatio (FCE) [1-3]. A kérképek ezen csoportosi-
tisa f6képp az érhirtya elvaltozdsai miatt tortént,
melynek eltéréseire, viltozasaira valé odafigyelés kiemel-
ten fontos [4]. A pachychorioidealis korkép nem azonos
a vastag chorioidedval (amely fiziol6gidsan is el6fordul-
hat), a diagnézis felallitasakor a chorioidea mindségi el-
valtozasai is jelen kell, hogy legyenek.
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1. dbra

Patomechanizmus és klinikai kép

Centralis serosus choriovetinopathin

A CSCR tipikusan a fiatal felnSttek betegségeként kerdilt
lefrasra, mely dontSen A-tipust személyiséggel rendelke-
76 fiatal férfiakat érint, késébb azonban kideriilt, hogy az
idGsebb korosztily és a n6k is érintettek lehetnek [5, 6].
Az exogén kortikoszteroidok a szemészeti alkalmazas ki-
vételével barmilyen formaban kivalthatjak a betegséget
az arra hajlamos személyekben, de ezenkiviil ismert,
hogy adrenergreceptor-agonistik (orrspray-ben 1évé oxi-
metazolin, a testépitSk altal hasznalt efedra, az amfeta-
minok) ¢és foszfodiészterdz-5-inhibitorok (szildenafil,
tadalafil) haszndlata utin is megjelenhet a korkép [7].

Centrilis serosus chorioretinopathia (CSCR). OCT-felvételen a subretinalis folyadék mellett a krénikus formadra jellemzd, kiils6 retinarétegekben jelen

1év6 hiperreflektiv pontok lathatok; jelen esetben az ELM- és az OS-réteg folytonossagi hidnya is jelen van. A choriocapillaris réteg elvékonyodott,
a Haller-réteg megvastagodott, az itt 1évS erek kifejezetten tdgultak (bal fels§ kép). Fundus-autofluoreszcenciaval jol azonosithaté a pigmenthdm
érintettsége, mely pettyezett hiper-autofluoreszcenciaként lithaté (jobb felsé kép). Fluoreszcens angiografia soran a fovea nasalis fels§ szélén kis, fel-

hészert szivirgdst lithatunk (als6 képek)

ELM = kiils§ hatirmembran; OCT = optikaikoherencia-tomogrifia; OS = kiilsé szegmens
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Ezenkiviill a terhesség 3. trimeszterében és Cushing-
szindromaban is el6fordul, ami szintén az emelkedett
kortizolszinttel hozza 6sszeftiggésbe a betegséget [7, 8].
A kockazati tényez6k kozé soroljik a cardiovascularis be-
tegségeket és a magas vérnyomast, CSCR-betegekben
pedig nagyobb valészintséggel fordul el6 alvasi apnoe és
gastrooesophagealis reflux, valamint Helicobacter pylori
fert6zés [7, 9]. A betegség {6 klinikai jele a hats6é pdlu-
son egy vagy tobb gbécban jelen 1év subretinalis folya-
dékgyiilem, mely az esetek nagy szdzalékiban az els§
2-3 hénapban spontin felszivodast mutat [7]. Krénikus
esetnek a legalabb 4 honapja folyamatosan fennallé be-
tegséget tartjuk: ilyenkor pigmentzavar is lathatéva valik
a szemfenéken, valamint optikaikoherencia-tomografids
(OCT-) felvételeken hiperreflektiv pontok jelennek meg
a kils6 magvas és a fotoreceptor-rétegben. A fenndllasi
id6 novekedésével a kiilsG retinarétegek kirosodasa
(ELM: external limiting membrane = kiils6 hatirmemb-
ran, fotoreceptor-OS: outer segment = kiilsé szegmens)
is megfigyelhetd [7, 10] (1. dbra). Ujabb vizsgalatok ki-
mutattdk, hogy a retina elviltozasai mellett a chorioidea
megvastagoddsa is hozzditartozik a betegséghez [11,
12]. Ezt kovetSen nem sokkal a chorioidea kvalitativ el-
valtozasai is leirdsra kertiltek (choriocapillaris elvékonyo-
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dés és a Sattler-, valamint a Haller-réteg ereinek tigu-
lata); jelenleg inkibb ez utdbbit tekintik a betegségre
jellemz&nek, mintsem kizdrélag a szimszer( chorioidea-
vastagsagi érték novekedését [2, 7.

Pachychorioidealis pigmentepitheliopathin

A ,,pachychorioidea” megnevezést Warrow és munkacso-
portja emliti elsGként egy 2013-ban megjelent kozle-
ményben [13]. A szerz6k PPE-nek nevezték azokat az
eseteket, amelyekben a maculataji pigmentzavarnak
megfelel§ teriileten a chorioidea megvastagoddsa volt
lathaté olyan betegeknél, akiknél koriabban nem volt
subretinalis folyadékgyiilem [13]. A subretinalis folya-
dékgytilem hidnyan kiviil a leirt betegség minden tekin-
tetben megfelelt a CSCR-ben latott elviltozasoknak,
ezért ezt forme fruste CSCR-nek is gondoltak, ami a be-
tegség teljes mértékben ki nem bontakozott formdjit
jelenti [13]. A szemfenéki jelek azonosak azokkal, ame-
lyeket aktiv CSCR-betegek masik, subretinalis folyadék
nélkiili szemén is lathatunk, ezért egyes szerzék a PPE-t
a CSCR kezdeti stidiumanak vélik. Ezzel ellentétben
Warrow és mtsai esetsorozatukban egyik betegnél sem
taldltak subretinalis folyadékgyiilemet a megfigyelési id6

2. 4bra

Pachychorioidealis neovasculopathia (PNV). A szemfenéken enyhe pigmentzavar lithaté mindkét szemen, drusenek nincsenek (felsG képek). Ugyan-

azon beteg fundus-autofluoreszcencids felvételein a pigmentzavarnak megfeleld teriileten granuldris hipo- és hiperfluoreszcencia lithaté (alsé képek)
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alatt, és kiemelik a szemfenéken masképpen megmutat-
koz6 pigmentzavar-eltéréseket is [13]. Krénikus CSCR-
ben a pigmentzavar graviticiés sivok formdjiban vagy
foltos hiperfluoreszcenciaként lathaté a korabbi subreti-
nalis folyadékgyiilemnek megfelel6 részeken, mig PPE-
ben inkabb finomabb, granuldris jelleg(i a pigmentzavar,
valtakozo hipo- és hiperfluoreszcenciaval és a gravitacios
savok hidnyaval [13]. A betegség elsd leirasaval ellentét-
ben manapsag a pachychorioidea megnevezést nemcsak
a chorioidea kvantitativ valtozasaval, megvastagodasaval
teszik egyenlGvé, hanem az kvalitativ és funkcionalis elté-
réseket is magaban foglal, igy a chorioidea nagyereinek
tigulata, a choriocapillaris elvékonyodisa, valamint az
indocianinzold (ICG)-angiografidn kimutathaté érfali
hiperpermeabilitds is idetartozik. A pachychorioidea ez-
altal nem azonos és t6képp nem felcserélhet a megvas-
tagodott chorioidea elnevezéssel, azért sem, mert kimu-
tattak, hogy egészséges emberekben is lehet vastagabb a
chorioidea [1-3, 14]. Ezenkiviil a fiziol6gids chorioidea-
megvastagodas is relative széles hatdrokon beliil mozog,
a legtobb szerz6 a 300 pm alatti értékeket tekinti a nor-
maltartomanyon beliilinek [4, 14].

Angio Retina QuickVue

Inner Thickness (ILM - l)

3. abra
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Pachychorioidenalis neovasculopathin

Panyg és mtsai 2013-ban irtdk le az altaluk PNV-nek ne-
vezett korképet [15]. Kozleményiikben olyan, subreti-
nalis folyadékgyiilemmel és 1-es tipust értjdonképzé-
déssel jard eseteket mutattak be, amelyeknél kordbban
nem volt CSCR, maculadegeneratio vagy egyéb macula-
taji degenerativ elvaltozds, ¢s a chorioidea kordlirt vagy
focalis eltérése volt lithatd [15] (2. d4bra). A betegség
jellemzdje, hogy a pigmentzavarnak megfeleld tertileten,
a subretinalis folyadékgyiilem mellett OCT-vel lapos,
hullimos pigmentepithel-levildst (PED) latunk, melyet
kett@sréteg-jelnek neveziink (DLS: double-layer sign).
Az elviltozas alatt mélyebben a chorioidea focalis meg-
vastagodasa vagy a chorioidea nagyereinek (Haller) ta-
gulata és az alatta 1év§ rétegek (Sattler, choriocapillaris)
clnyomodidsa, clvékonyodasa lathaté [15] (3. dbra).
A subretinalis folyadékgytilem dltalaban kisebb mértékd
¢és laposabb, mint a CSCR-ben litott folyadékgytilem.
A koéros, hiperpermedbilis chorioideatertilet a szemfenéki
képen csokkent tablazottsigként lathaté [15]. A DLS-t
OCT-vel hiarom savként latjuk, a két hiperreflektiv réteg
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Pachychorioidealis neovasculopathia (PNV). OCT-felvételen lapos, hullimos PED lithaté a subretinalis folyadékgyiilemen kiviil (kozépsS képek).

Az OCT-angiografids felvételeken a kiilsS retina- és a choriocapillaris rétegben abnormalis érhidl6zatnak megfelel eltérés figyelhetd meg (fels§ képek)

OCT = optikaikoherencia-tomogrifia; PED = pigmentepithel-levalas
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(a retina-pigmentepithelium és a Bruch-membran) ko-
zott levd, enyhén reflektiv réteg az éridjdonképzédésnek
megfeleld polypoid elvaltozas, mely ICG-angiografia so-
ran korai hiperfluoreszcens foltként és eligazé érhaldzat-
ként (BVN: branching vascular network) lathat6 [15].
Az elvaltozas id6vel egyre vaskosabb BVN-t és nagyobb
polypoid képzédményeket képez, emiatt egyes szerzok a
PNV-t a PCV kezdeti formajanak is tartjak [15].

Polypoid chorioidealis vasculopathin

A kozel 40 éve elGszor leirt PCV terminolégidja az évek
soran sokat valtozott, de {6 jellemzdGje a mai napig azo-
nos az akkor leirtakkal: a maculatdjon vagy gyakran a pa-
pillihoz kozeli részen narancsos-voroses nodulusokat,
»polypusokat” latunk, és az intraretinalis és/vagy a sub-
retinalis folyadékgytilem mellé serosus vagy vérzéses
PED ¢és lipidexudatio tarsulhat a hatsé péluson [16].
A szemfenéki jelek alapjan klinikailag elkiilonithetiink
inaktiv, serosus vagy haemorrhagias PCV-t. OCT-vel
gyakran lathato az ,,ujj-jel” vagy az ,,M-jel”: ez a PED-ek
belsé felén, a pigmenthdmhoz tapadva a hiperreflektiv
gytirtiként lithat6 polypusokat jeloli, melyek ICG-angio-
grafia soran egy BVN korai foltos sziviargast mutaté ki-
boltosulé nodulusai [16] (4. abra). Az ellat6é érhialozat
és a polypusok mérete nagyon valtozo, az apro, csak fes-
tés sordn észrevehetd és a nagy, tiikrozéskor is szembetd-
né képz&dmények kozott széles az elvaltozasok skalaja.
Az intraretinalis folyadék mértéke altalaban kisebb a ma-
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culadegeneratioban latottakhoz képest, ahogyan a drus-
enck jelenléte is joval ritkabb, és ekkor is csak néhiny
lathatd, a legtobbszor parafovealisan [16]. A betegség-
hez a retina-pigmentepithelium (RPE) rupturija, subre-
tinalis fibrosis, pigmentham-hyperplasia és atrophia tar-
sulhat [16]. Ujabb post mortem vizsgélatok kimutattak,
hogy a PCV-ben litott polypusok valéban vékony fala
erek focalis értdgulatai, melyeket esetenként pericytdk is
koriilvesznek, az elvaltozasnak azonban ez csak egy ré-
szét képezi, és nagyrészt fibrovascularis membrin, gyul-
laddsos sejtek és granulacids szovet alkotja az elvaltozast
[17]. Ezek alapjan arra a kovetkeztetésre jutottak, hogy
a polypusok az l-es tipust értjdonképzédés egyfajta
megjelenési formajat képezik, és emiatt javasolt rd in-
kabb a polypoid chorioidealis neovascularisatio (polypo-
id CNV) megnevezés [17].

Az ok-okozati Osszefiiggések azonban korantsem tisz-
tazottak. A BVN-nek megtelel§ tertileten levé érajdon-
képz&dést szovettani metszeteken és OCT-felvételeken
is az RPE- ¢és a Bruch-membrin kozott azonositottak,
ami tovabb bizonyitja azt a hipotézist, miszerint a beteg-
ség els6dlegesen nem chorioideopathia, nem a chorioi-
dea sajat ereinek patoléogids elvaltozasibol ered kozvetle-
nil, hanem az érhdrtya érajdonképzédésének hosszas
fennallasa utan kialakul6 értigulat okozza, és ehhez cho-
rioideaeltérések is tarsulnak [15, 18]. Ezzel szemben
mds szerzok szovettani vizsgalatok soran azt mutattak ki,
hogy a polypusok valéjiban a bels§ chorioidea ereinek
tagulatai, melyek hialinizalédnak, és jelentés plazmapro-

4. dbra

Polypoid chorioidealis vasculopathia (PCV). OCT-felvételeken a pigmenthdm lapos, hullimos, M-jeld vagy ujj-jeld elviltozasa lithaté a subretinalis és

intraretinalis folyadékgyiilemen kiviil. A chorioidea nagyereinek focalis subfovealis megvastagoddsa szembetting (felsé képek). Indocianinzéld-angio-
grifia sordn ugyanezen beteg maculdjiban 7 kis polypoid képlet rajzolédik ki (alsé képek)

OCT = optikaikoherencia-tomografia
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tein-eresztést okoznak, de CNV-re jellemz6 granulaciés
szovetszaporulat nem lathaté, és az érendothelsejtek is
VEGF-negativak [19]. Esetenként a polypusok mellett
érajdonképzdést is azonositottak, ami arra utalhat,
hogy két kiilonallé patolégias folyamattal allunk szem-
ben PCV-ben [19]. A polypusok elhelyezkedését illetGen
egy résziik a Bruch-membran alatt volt, mdsrészt viszont
az elvékonyodott vagy karosodott Bruch-membrinon és
akdr az RPE-rétegen keresztiil is el6boltosultak, ami kli-
nikailag 1-es és 2-es tipust CNV-t utinoz [19]. A hiali-
nizalt erek koril bazilmembranszeri lerakéddsok is
megfigyelhet6k, ami neheziti a Bruch-membrin és az
RPE pontos anatémiai vizsgalatat [19]. Priinte és mtsni
esetsorozatukban azt mutattidk ki, hogy CSCR-ben az
1CG-angiogrifiival azonosithat6 elsé inzultus a chorioi-
dea focalis ischaemidja, melyet capillaris és vénas pangds
kovet ezen erek permeabilitasinak fokozddasaval [20].
A chorioidea hiperpermeabilitasa tipikusan az RPE-elté-
réseknek megfeleld teriileten lithatd, ami arra utal, hogy
a retina eltérései mdsodlagosak [15, 20]. Multimodalis
vizsgalatokkal kimutattdk, hogy a fentebb leirt klasszikus
szemfenéki jelek mellett a chorioidea megbetegedése is
fontos jellemzdje a korképnek [15, 17]. A chorioidea fo-
calis vagy diffiiz megvastagoddsa mindig megfigyelhet§
(mely csokkent szemfenéki tablazottsagként lathatd),
OCT-vel a chorioidea nagyereinek (Haller) tigulata és a
choriocapillaris, valamint a Sattler-réteg elvékonyodasa
lathat6 [17]. A focalis chorioideaeltéréseket dltaliban a
BVN-eknek és/vagy a polypusoknak megteleld teriileten
latuk [17].

A PPE-, a CSCR-, a PNV- és a PCV-betegség kozos
jellemz&je tehdt a chorioidea kéros elvaltozasa, mely
mellett csak pigmentzavar, vagy pigmentzavar és subreti-
nalis folyadékgyiilem, vagy pigmentzavar, subretinalis
folyadékgytilem és 1-es tipust érajdonképzédés, vagy a
felsoroltak mindegyike ¢és az értjdonképz6dés aneuriz-
mélis tdgulatai lithatok, melyeket polypusoknak neve-
ziink. Emiatt a fenti korképeket tobben egyazon beteg-
ség kiillonbozs stadiumainak vélik. Ugyanakkor az is
elképzelhets, hogy ezek egy betegség kiilonbozé feno-
tipusai. Tobb, hosszabb kovetési idejii esetkozlemény
arrél szamol be, hogy a betegeknél tgy alakul ki PNV
vagy PCV, hogy koribban semmilyen szemfenéki pig-
mentzavar vagy subretinalis folyadékgyiilem nem volt
lathaté. Masrészt vannak esetek, amikor a beteg egyik
szemén PNV vagy PCV lithatd, a masikon pedig a PPE
jelei azonosithatok.

Peripapillaris pachychorioidealis syndroma

A PPS-t 2018-ban irtdk le [21]. A betegség a legjobban
a krénikus CSCR-re hasonlit, azzal a kiillonbséggel, hogy
intraretinalis cystoid @rok is jelen vannak, valamint a
chorioidea megvastagodésa nasalis iranyba eltolt. Altala-
ban id&sebb, hypermetrop férfiakat érint a betegség
[21]. A patomechanizmust illet6en a peripapillaris
chorioidedban a pangas hatdsara bekovetkez6 compart-

OSSZEFOGLALO KOZLEMENY

mentsyndromdhoz hasonlé elviltozasokat feltételeznek
[21]. Szemfenéki képen a papilla koril pigmentzavart
litunk, mely hiper-autofluoreszcens pettyezettséggel jar,
és fluoreszcens angiografia soran szivirgas nem azonosit-
hat6; a pettyezett hiperfluoreszcenciit a pigmentzavar-
nak megfelel§ ablakeftektus magyardzza [21] (5. dbra).
1ICG-angiogrifids felvételek korai fizisiban a peripapilla-
ris és papillomacularis régioban tagult chorioideaerek
lathaték, melyek a kozéps6 fizisban a hiperpermeabili-
tasnak megfelelGen szivargast mutathatnak [21]. OCT-
telvételeken a papillatdl temporalisan intraretinalis cysto-
id irok minden esetben jelen vannak, melyekhez kisebb
PED-ek és subretinalis folyadékgytilem is tarsulhat [21]
(6. dbra). A chorioidea megvastagodott, és/vagy a cho-
rioidea nagyereinek tagulata szembet{ing a choriocapilla-
ris réteg elvékonyodasa mellett [21]. A CSCR-es és az
egészséges szemekkel ellentétben ebben a betegségben a

e o P
. 2

- O |
3 A

5. dbra

Peripapillaris pachychorioidealis syndroma (PPS). A szemfené-
ken enyhe pigmentzavart litunk a maculdban és a papilla koriil
(fels6 képek). Fundus-autofluoreszcencia sordn szembetinébb
a pigmentzavarnak megfelel$ teriilet, emellett a k6zépsé jobb
képen a fovedban a subretinalis és intraretinalis folyadékgytilem
okozta hiperfluoreszcencia, a kozépsé bal képen a papillomacu-
laris zéndban jelen 1év§ intraretinalis cystoid (irok dltal okozott
hiperfluoreszcencia is lathat6. A fluoreszcens angiografids felvé-
teleken pettyezett hiperfluoreszcencia lithat6, mely megtelel a
pigmentzavar miatti ablakeffektusnak (alsé képek)
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Outer Rotina (OPL - BRM)

Peripapillaris pachychorioidealis syndroma (PPS). Az 5. dbrdn bemutatott beteg OCT- és OCT-angiografids felvételei: subretinalis és

intraretinalis folyadékgyiilem, valamint subretinalis massza lathat6 (két fels§ kép: jobb szem; két als6 kép: bal szem)

OCT = optikaikoherencia-tomografia

chorioidea legvastagabb pontja a macula nasalis részén
van, de peripapillarisan is vastagabb, mint az el6z6 két
esetben. Esetenként a kordbbi subretinalis folyadékgyti-
lemnek megfelelGen graviticios savok is lathaték a papil-
la koriili teriileten. Az esetek jelentGs részében a fluo-
reszcens angiografia soran a papilla szélének megfeleld,
gylrd alaka festédés lithatd a késdi felvételeken, és eh-
hez esetenként enyhe szivargas is tarsul, egyéb eredetd
patolégia kizardsa mellett [21] (5. dbra). Az esetek
tobbségében a hatsé poéluson chorioideareddk is latha-
tok, emiatt javasolt a differencidldiagnézisban figyelem-
be venni a PPS lehetdségét is [21]. Egyes szerzk a kor-
képet izolalt uvealis effusids syndromaként irtak le,
miésok azonban tgy vélik, hogy PPS-ben egyértelmten a
chorioidea hiperpermeabilitisa ez egyik 6 patoldgias el-
valtozds, nem pedig a scleralis permeabilitisnak az uvea-
lis effusiés syndromaban leirt csokkenése az albumin
tekintetében, mely a suprachorioidealis tér folyadékre-
tenciéjidhoz és kovetkezményes RPE-dekompenzacio-
hoz, valamint exsudativ retinalevilishoz vezet [21, 22].
PPS-ben a beteg latdélessége kozel teljes is lehet, és nem
minden esetben okoz maculabetegségre jellemzd tiine-

teket, mivel a laesio a foveat nem feltétlentl érinti [21].
A betegséghez tarsulhat klasszikus CSCR, PNV és PCV
is, ami a betegségek kozti dtfedésekre is rimutat [21].

Focalis chorioideaexcavatio

Az FCE elnevezést 2011-ben Margolis és mitsni hasznal-
tak el6szor egy olyan betegségre, amely a legjobban ma-
culataji al-microstaphylomaként lenne leirhat6, ugyanis
egy koriilirt, csak a chorioidedt érinté kimélyedést 13-
tunk, a chorioscleralis hatir azonban folytonos [23].
A szemfenéki képen enyhe, kortilirt pigmentzavart, ese-
tenként kisfokt sargds depozitumot latunk. Az OCT-ké-
pen a chorioidea kisfokt, homort kiboltosuldsat vehet-
jik észre, melyet az RPE-réteg mindig kovet — a
neurosensoros retina azonban koveti vagy sem, ezaltal
elkilonitve két alformat: az illeszkedS és a nem illesz-
ked6 (conforming és non-conforming) FCE-t [23]
(7. dbra). A nem illeszked6 formaban a chorioidea kimé-
lytilését nem koveti a neurosensoros retina, a fotorecep-
torok kiiltagjai és az RPE kozott hiporeflektiv tertiletet
latunk, mely vélhetSen subretinalis folyadékgyiilemnek

2021 m 162. évfolyam, 20. szam

Brought to you by Library and Information Centre of the Hungarian Academy of Sciences MTA | Unauthenticated | Downloaded 07/29/22 09:43 AM UTC

776

ORVOSI HETILAP



=i

7. abra

OSSZEFOGLALO KOZLEMENY

Focalis chorioideaexcavatio (FCE). A jobb szemtfenéki képen a macula temporalis és felsé szélén az érarkddig terjedSen enyhe pigmentzavar

lithat6, a mdsik szem ép (felsS képek). OCT-felvételeken a pigmenthdm kifele boltosuldsa lithat6, melyet a retina rétegei kovetnek (illesz-
ked§ forma); a chorioscleralis hatdr egyenletes ezen a teriileten, mutatva, hogy nem colobomdrél van sz6. A choriocapillaris réteg elvéko-
nyodott az excavatio alatt, és a chorioidea nagyerei kifejezetten tigultak mindenhol, a chorioidea 6sszességében megvastagodott (kozépsd

és also képek)

OCT = optikaikoherencia-tomogrifia

felel meg [23]. A betegséget a legtobbszor kozépfoka
myopias betegeknél irjak le; gyakran aszimptomatikus és
stacioner vagy nagyon lassi progresszié varhaté [23].
A betegség congenitalis eredete is felmeriil, melynek so-
rdn egy ideig a neurosensoros réteg rugalmassiga tudja
kovetni a chorioidea excavatiéjit, majd megszakad a ré-
tegek kozti kapcsolat, és a folyamat felgyorsul. Eseten-
ként az FCE mellett CSCR-ben is leirtik a beteg azonos
vagy cllenoldali szemén. A betegség mdsik jellemzje a
chorioidea megvastagodasa, még ugyis, hogy dontSen
myopids betegekrdl van szo, akiknél egyébként az dtlag-
ndl vékonyabb a chorioidea [4, 14, 23]. Az clviltozds az
esetek tobbségében hipo-autofluoreszcens; fluoreszcens
angiografias felvételeken az elvékonyodott RPE-réteg
miatt az ablakeffektusnak megfelelS hiperfluoreszcencia
lathat6, ICG-angiografidn pedig a choriocapillaris elvé-
konyoddsnak tulajdonithaté hipofluoreszcenciat lathat-
juk [23].

Kezelés

A pachychorioidealis kérképekre a mai napig nincs jol
bevalt kezelési protokoll, azonban az alformakra egyre
tobb kezelési probalkozas jelenik meg. A régebb ota is-
mert korképek (CSCR, PCV) kezelési lehetGségeirdl 1¢-
nyegesen tobb tanulmdany litott napvilagot, mint a fris-
sebben leirtakrél (FCE, PPE, PNV, PPS).

Az utdbbi években a CSCR elsédlegesen valasztandd
kezelése a mineralokortikoidreceptor-antagonista eple-
renonetablettas kira [24-26]. Alapjat az adja, hogy 2010-
ben Zhao és mtsai kimutattdk, hogy a retindban és a cho-
rioidedban is talilhaték mineralokortikoid-receptorok
(MR-ek) [27]. Ezaltal a retina hidraltsigat az aldoszte-
ron is befolydsolja azdltal, hogy a Miiller-sejtek MR-ein
keresztiil az akvaporincsatorndkat (AQP4) szabilyozza
[27, 28]. Azt is kimutattik, hogy a mineralokortikoidok
csoportjiba tartozé aldoszteron a chorioidea ereire ha-
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tassal van, a retina ereire azonban nem [27,28]. Az MR-
ekhez gliikokortikoidok is képesek kotédni, amennyiben
ez magasabb szinten van jelen, és az igy kialakul6 MR-
aktivacio a chorioidea erei KCa2.3-csatorndinak *up-re-
gulatioja’ dltal az érhartya vasodilatatiéjihoz és hiperper-
meabilitisihoz vezet [27, 28]. Az alaptanulminyt
kovetSen tobb esetsorozat-tanulmany jelent meg azzal
kapcsolatban, hogy a per os adott szelektiv MR-antago-
nista eplerenone tablettaval torténd kezelés utdn csokken
a chorioidea megvastagodasa, és felszivodhat a subreti-
nalis folyadékgytilem [25, 26, 29]. A kezelést megel6-
zGen laborvizsgilat (vérkép, szérum-K, vesefunkcid) és
haziorvosi vagy belgyogydszati javaslat sziikséges, tekin-
tettel arra, hogy az eplerenone K-szint-emelkedést és
tobb gyogyszerrel kolecsonhatdst okozhat. Az elsé héten
napi 1 x 25 mg, majd ezt kovetSen napi 1 x 50 mg az
eplerenone adagja, melyet legalabb 3 honapig javasolt
szedni, idGszakos laborvizsgilat és belgyogyaszati fel-
tgyelet mellett. A folyadékgyiilem felszivéddsa utin a
tabletta lasst leépitése (példaul csokkentése napi 25 mg-
ra 2—4 hétig) egyes esetekben hasznosnak bizonyul, el-
lenkez6 esetben a folyadékgyiilem recidivalhat. A szemé-
szeti betegségben alkalmazott kis dézis mellett ritkdk és
enyhék a mellékhatisok (hasmenés, alacsony vérnyo-
mids), de szamos gyogyszerrel valé kolcsonhatdsa, vala-
mint a mis betegségben és nagyobb dézisban alkalma-
zott hasznalat mellett leirt stlyosabb mellékhatisok
miatt fontos a beteg id&szakos feliilvizsgilata és tdjékoz-
tatdsa. A betegek kezelésre adott valasziban kiilonbség
lathato a folyadékgyiilem felszivoddsinak mértékében és
a latoélesség javulasanak tekintetében is [30]. Az ép kiil-
s6 retinaréteggel rendelkez8 betegeknél nagyobb valo-
szintiséggel varhaté kedvez&bb hatds az eplerenonekeze-
1és utdn [30]. A gydgyszeres kezelés mellett a szemészet
mis teriiletén is alkalmazott verteporfinos fotodindmids
(PDT-) kezelés vagy a mikropulzuslézer-kezelés johet
szoba. Az els6 kezelések a maculadegeneratio kezelésé-
bdl ismert protokollt haszndltik (6 mg,/m? verteporfin,
689 nm-es diédalézerrel 600 mW,/cm? fényerdsséggel
83 midsodperc alatt 50 J/cm? teljes energia), kés6bb
azonban az ischaemias, sorvaddsos szovédmények elke-
rilése végett inkdbb a felezett d6zist (3 mg/m? verte-
porfin) vagy felezett energidja (25 J/cm?) kezelések ter-
jedtek el [31, 32]. Az Gjabb, mikropulzusmoddra is képes
lézerek kozil az 577 nm-es Navilas mikropulzuslézer
(OD-0OS GmbH, Teltow, Németorszig) tiinik a leghaté-
konyabbnak és a legbiztonsigosabbnak [33, 34]. A ké-
sziilék szemmozgist kovetd rendszerének, valamint a
kozvetlen kezelés el6tt készitett fundusfoton feldllithato
kezelési tervnek koszonhetSen a kezelés kiemelt pontos-
saggal végezhetd, fijjdalommentesen és nonkontakt mé-
don [33, 34]. A kiils§ eszkozokon készitett felvételek
(OCT, érfestés) railleszthet6k a kezelési tervre, ezdltal
tovabb fokozva a pontossigot és elkeriilve a feleslegesen
kezelt macularészeket [33, 34]. A PDT és a mikropul-
zuslézer hatékonysagarol tobb dsszehasonlitd tanulmany
sziiletett, melyek a két kezelést egyforman hatékonynak,

esetenként az egyiket vagy a masikat jobbnak vélik [33,
35, 36]. Az ellentmondasra az adhat magyarazatot, hogy
mindkét kezelésnek tobbfajta beallitisi lehetGsége van,
kis esetszamon torténtek a vizsgalatok, raadasul a kiilon-
b6z6 hullimhosszon mikodé mikropulzuslézer-készii-
lékek hatékonysiga sem azonos, igy nehezitett az adatok
valodi 6sszehasonlithatosaga. A CSCR intravitrealis anti-
VEGE- (vascular endothelial growth factor) injekcioval
torténd kezelésérdl korabban néhany esetkozlés tortént
(még a PNV leirdsa el6tt), kés6bb azonban kimutattak,
hogy CSCR-ben a VEGF-szint azonos az egészséges
egyének értékeivel, emiatt bizonyitottnak latszik, hogy
CSCR-ben az anti-VEGEF-kezelésnek nincs terdpias hatd-
sa[37, 38].

A PNV kezelésérol egyelore kevés kozlemény talalhatod
az irodalomban, ezek az anti-VEGEF-, valamint a PDT-
kezelés hatékonysagat irjak le kiilon-kiilon vagy kombi-
nélt terapiaban, egybehangz6 eredmény azonban a pre-
feralt kezelési modrol nem sziletett [39, 40]. Terao és
misai kozleményiikben arrdl szaimolnak be, hogy az int-
ravitrealis anti-VEGF-injekcioval kezelt, maculadegene-
ratios és PNV-s betegek szaraz és nedves maculaillapota
szemeinek tivegtestében a VEGF-A és a PIGF (placental
growth factor) szintje eltérd, a maculadegeneratiéval el-
lentétben PNV-ben alacsony a hormonok szintje, és
nincs valtozds a kezelést kovetSen, ami a két betegség
kiilonb6z§ patogenezisére utalhat [41].

PCV-ben két {6 kezelési lehetSség van: az intravitrealis
anti-VEGF-injekci6 és a standard verteporfinos PD'T-ke-
zelés. Az emlitett kezelések kiilon-kiilon vagy kombinalt
hatasossagat tobben vizsgaltak, részben nagy, randomi-
zalt tanulmanyok keretében [42-45]. A monoteripia-
ként vagy a PDT-vel kombindltan alkalmazott intravitre-
alis anti-VEGF-injekcids kezelés hatékonyabbnak latszik
a csak PDT-kezeléssel szemben [42—45]. Egyes szerzok
arrél szamolnak be, hogy a PCV altipusitdl fiiggSen val-
tozo a kétfajta kezelésre adott terdpids valasz [46]. Mig a
PCVI1-altipusban (amelyben ICG-angiografia alapjin
azonosithaté a polypushoz vezet$ ér) az anti-VEGF a
hatdsosabb, addig a PCV2-formdban (polypushoz veze-
t6 ér nélkiil) a PDT bizonyul jobb valasztasnak [46]. Az
emlitett kezelések el6tt az extrafovealis polypusok argon-
1ézer-kezelésével is torténtek probilkozasok, azonban a
kezelés mellékhatdsai (hegesedés, vérzés, mdsodlagos
CNV kialakuldsa) miatt jelenleg ezt nem hasznaljuk PCV
kezelésére. Ezzel ellentétben egyes Gjabb kozlemények
az extrafovealis PCV argonlézeres kezelésének (532 nm,
100-200 pm, 150-300 ms) hatdsossigat irjak le, mely-
hez lényeges folyadékgyiilem esetén anti-VEGF-kezelés
tarsitasat javasoljak [47]. A Navilas 1ézerrendszerrel to-
vabb novelhetd a kezelés biztonsigossiga, és csokkent-
het6 a felesleges kidrosodds mértéke, mivel a készilék
szemkovetd rendszerének koszonhetben a kezelés alatt a
polypusok ismételten és pontosan ugyanott kezelhetdk,
mig ezek elzardédnak, egytttal mell6zve a nagyobb ener-
gia okozta heg kialakulasat.
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8. dbra A pachychorioidealis korképek kezelési sémaja
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CNV = chorioidea-neovascularisatio; CSCR = centrilis serosus chorioretinopathia; FCE = focalis chorioideaexcavatio; OBS = obszervicio; PCV =
polypoid chorioidealis vasculopathia; PDT = fotodindmias kezelés; PK = pachychorioidealis korképek; PNV = pachychorioidealis neovasculopathia;
PPE = pachychorioidealis pigmentepitheliopathia; PPS = peripapillaris pachychorioidealis syndroma; RPE = retina-pigmentepithelium; SRF = subre-
tinalis folyadék; VEGF = éreredetii endothelialis novekedési faktor

A PPE, az illeszked$ FCE és az inaktiv polypust muta-
t6 PCV kezelésérdl kozlemények nem lelhetdk fel az iro-
dalomban, folyadékgyiilem hidnyiban a megfigyelést ja-
vasoljak [2, 3, 13]. Nem illeszked6 FCE esetén az
OCT-n latott hiporeflektiv drt folyadékgyiilemnek vélik,
emiatt egy-egy esetkozlésben a PDT, valamint az intra-
vitrealis anti-VEGEF-injekcios kezelés hatdsossagarél ol-
vashatunk [48]. Kovdcs és mtsai esetkozlésiikben azon-
ban arrél szamolnak be, hogy egy értjdonképzédéshez
tarsult illeszked$ FCE esetében az anti-VEGF-kezelés az
FCE novekedését és nem illeszkedd formava alakuldsat
okozta [49]. A PPS hatdsos kezelésérSl nem taldlhatéd
kozlemény az irodalomban [50].

A kezelési lehetGségeket sematikusan a 8. 4brdan Ossze-
gezziik.

Kovetkeztetés

A pachychorioidealis korképek kozos jellemzje a chorio-
idea kvantitativ vagy kvalitativ eltérése, melyhez gyakran
subretinalis folyadékgyiilem tarsul, esetenként pedig az
érajdonképzddésnek  valamilyen formdja is kialakul.
A betegségcesoportnak jelenleg nincs standard kezelési
protokollja, a tobbféle kezelési mod koziil néhany haté-
konyabbnak bizonyul, az alcsoportok kozott azonban
lényeges kiilonbségek mutatkoznak. Randomizalt, mul-
ticentrikus tanulmanyok hidnyaban a kezel§orvosnak az

egyéni eseteket kilon-kiilon és nagyobb koriiltekintéssel
kell értékelnie, hogy meghozhassa a beteg szaméra meg-
felel6 dontést.

Anyagi tamogatds: A kozlemény megirdsa anyagi timo-
gatisban nem részesiilt.

Szerzoi munkamegosztis: G. R.: Irodalomkutatis, a koz-
lemény irasa. E. M., K. I., P. A.,; R. M., R. Zs., Sz A.,
N. Z. Zs.: szakmai véleményezés, kritikai revizi6. A koz-
lemény végleges valtozatat valamennyi szerzé elolvasta
és jovihagyta.

Erdekeltségek: A szerzSknek nincsenek érdekeltségeik.
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PALYAZATI FELHIVAS

Gyongyos Varosi Onkormanyzat palyazatot hirdet
Fogorvosi feladatok ellatasara

Gyongyos varosaban, vallalkozasi formaban, hatérozatlan idére szol6 feladatellatési szerzédés keretében a gydngyési Il. szamu fogor-
vosi korzetben, a Nemzeti Egészségbiztositasi Alapkezeld altal kotott szerzédés szerinti finanszirozassal.

Palyazati feltételek, palyazat benyujtasahoz mellékelend6 iratok:

— fogorvosi képesités,

— részletes szakmai onéletrajz,

— végzettséget igazold okmanyok mésolata,

— OONYI masolata,

— 3 hénapnal nem régebbi erkolcsi bizonyitvany,
— MOK tagsag igazolasa,

- hozzjarulés a palyazati anyag elbiralaséban résztvevok betekintés jogahoz.

El6nyben részestil a fogszabalyozd szakvizsgaval rendelkezd palyazé, vagy utolso éves jeldlt a fogszabalyozd szakképzésben.

A palyazat benyujtasanak hatarideje: a felhivas megjelenéstdl szamitott 30 nap.

A palyazat elbiralasanak hatarideje:
a benyujtasi hataridét kovetd soros Képviseld-testiileti tlés.

A palyazat benyujtasanak modja:

— postai (ton, a palyazatnak a Gydngyds Varosi Onkormanyzat, Hiesz Gydrgy polgarmester részére (3200 Gyongyds, F tér 13.) tor-

ténd megkuldésével,

— a kizarélag elektronikus Uton torténd jelentkezés érvénytelennek mindsiil.

A feladat ellatasanak idépontja:

a feladat a dontés meghozatalatol szamitott 2 hdnap elteltével Iathato el.

Tovabbi felvilagositas kérhet6:

Gybngyosi Kozos Onkormanyzati Hivatal Kozigazgatési és Intézményiranyitési Igazgatosag:
dr. Horvath Gabor igazgatotol a 06-37/510-329 telefonon, illetve Nagyné Szakal Maria egészségiigyi referenstél a 37/510-353 telefonon

vagy személyesen elézetes idopont- egyeztetést kovetden.

Acikk a Creative Commons Attribution 4.0 International License (https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/) feltételei szerint publikélt Open Access kdzlemény,
melynek szellemében a cikk barmilyen médiumban szabadon felhasznalhat6, megoszthaté és Ujrakdzolhetd, feltéve, hogy az eredeti szerz6 és a kozlés helye,
illetve a CC License linkje és az esetlegesen végrehajtott mddositasok feltiintetésre keriilnek. (SID_1)
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