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Ceélkitilizés: Az alabbiakban egy olyan esetet mutatunk be, amely soran egy polypoidealis chorioidealis vas-
culopathiaval (PCV) kezelt beteg vizsgalata soran kézponti idegrendszeri elvaltozast talaltunk.
Esetbemutatas: A 439 éves férfi beteget jobb szemen észlelt subretinalis vérzés miatt iranyitottak kli-
nikankra. Intravitreélis afliberceptkezelésben részesitettik, majd késébb Uvegtesti vérzése alakult ki. A
vitrectomia elvégzése utan szemfenéki érfestéses vizsgalatok alapjan peripapillarisan jobb oldalon a maku-
la centrumat is érintd, bal oldalon peripapillarisan elhelyezked® polypoidealis chorioidealis vasculopathiara
jellegzetes mintazatot talaltunk. A beteg jobb szemének fényérzés nélkilisegét a szemfenéki kép alapjan
nem tudtuk magyarazni. Kiegészité vizsgalatként koponya MRI-angiografias vizsgalat is készult, amely so-
rén a hipofizis terdletén terime igazoldédott, amely a chiasma opticumot is komprimalta, a bal szemen is
mar szektoridlis latotérkiesést okozott. Az elvaltozas idegsebészeti mitétet igényelt. A szdvettani ered-
meény Rathke-tasak-cisztat igazolt.

Kovetkeztetések: A két betegség kozott valdszinl nincs kapcsolat, de a koponya képalkoto vizsgalatanak
elvégzése nélkil nem derult volna ki a kézponti idegrendszeri terime, igy a beteg esetében id6ben megtor-
ténhetett az idegsebészeti mitét.

A central nervous system tumour was discovered in association with polypoidal choroidal vascu-
lopathy (Case report)

Introduction: In the following, we present a case in which a central nervous system tumour was found
during the examination of a patient treated for polypoidal choroidal vasculopathy (PCV).

Case report: The 48-year-old male patient was referred to our clinic due to subretinal bleeding in his right
eye. He underwent intravitreal aflibercept treatment, and later vitreous haemorrhage was found. After
vitrectomy, characteristic patterns of polypoidal choroidal vasculopathy were found involving the macular
centre on the right side and peripapillary region on the left side based on fundus fluorescein angiography
examination. However, the patient’s loss of light perception in the right eye could not be explained based on
the fundus image alone. As an additional examination, cranial MRI angiography was performed, revealing a
tumour in the area of the pituitary gland, which compressed the optic chiasm and caused sectoral visual
field loss in the left eye as well. The condition required neurosurgical intervention. Histopathological results
confirmed Rathke’s cleft cyst.

Conclusion: According to our current scientific knowledge, we do not know if there is a connection be-
tween the two conditions, but without performing cranial imaging, the central nervous system tumour
would not have been discovered, allowing neurosurgical treatment in the patient’s case in time.

polypoidealis chorioidealis vasculopathia, Rathke-tasak-ciszta, koponya MRI
polypoidal choroidal vasculopathy, Rathke’s cleft cyst, cranial MRI
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A central nervous system tumour was discovered in association

with polypoidal choroidal vasculopathy

Bevezetés

A polypoidealis chorioidealis vascu-
lopathia (PCV) egy olyan chorioide-
at érint6 koérkép, amelyre jellemzé a
chorioidea ereinek abnormalis poly-
poid morfolégidji tdgulata, amely
gyakran serosanguinosus pigment-
epithelium-levédlasokkal (PED) tér-
sul (1).

Magyarorszdgon ritkdn taldlko-
zunk ezzel a betegséggel, és az alab-
biakban egy olyan esetet mutatunk
be, ahol egy PCV-vel diagnosztizalt
beteget kezelttink, és a kérképhez
nem ill6 tarstiinetek kivizsgdldsa
sordn a latéideg kompresszidjat is
okozé, stirg6s mtéti ellatast igény-
16, kozponti idegrendszeri elvalto-
zast talaltunk.

Esetismertetés

A 49 éves férfi beteg 6 hénapja tartd
panaszokkal érkezett, a jobb szemé-
vel latott foltot a latétere kozepén,
amelyet mads intézményben obszer-
valtak. Pupillatagitdsos vizsgélata
sordn a jobb makulatdjon és a ma-
kula alatt subretinalis vérzést talal-
tunk, amelyet makula OCT-vizsgé-
lattal is megerGsitettiink (1. abra).
Legjobb korrigalt latéélessége a jobb
szemen 1,5 méterrdl ujjolvasés volt,
a bal szemen 1,0. Anamnézisébdl
kiemelendd, hogy 4 évvel a megje-
lenése eldtt pericarditissel kezelték,
amelynek hatterében virusos fer-
t6zést feltételeztek, ezért szerold-
giai és immunoldgiai vizsgélatokat
végeztiink, amelyek alapjan aktiv
fert6zésre utald eltérést, illetve an-
titest-pozitivitdst nem taldltunk.
Ezt kovetSen 5 alkalommal kapott
intravitredlis aflibercept injekciot,
amelynek hatdsdra 0,1-re javult a
latéélessége a jobb szemen. 4 ho-
nappal késébb friss latasromlast
észlelt ugyanezen a szemén, ekkor
ivegtesti vérzést diagnosztizaltunk
az érintett szemen, amely 3 hénap
obszervacié utdn sem szivodott fel,
igy el6jegyeztiik Pars Plana Vitrec-
tomia mutétre. Latéélessége a jobb
szemén a m{tét elStt mar fényérzés
nélkuli volt. A mitét sordn az Uveg-
testi vérzést eltavolitottuk, a szem-
fenéken a makula alatt szerviilt heg,

1. dbra: A beteg megjelenésekor készult OCT-fel-
vetel: a makulatajon subretinalis verzes, a retina
allomanyaban cisztoid Urok

2. abra: A bal szemrél keszult OCT-felvetelen
lathato friss subretinalis verzes nagy pigment
epithellevalassal

:g";r_.l LT

3. dbra: Fundusfotd a bal oldali subretinalis vér-
zesrol




4. abra: Késoi ICGA-felvetel a bal
szemrdl a vérzes terllete hipofluo-
reszcens, mellette a vérzésforras
hiperfluoreszcens léeziokéent abrazo-

lodik

kortlotte subretinalis vérzés valt 1a-
hatéva. Az tivegtesti teret BSS-sel
toltottiik fel. A posztoperativ vizs-
galatok sordn a jobb szemen tiszta
torékozegeket lattunk, a szemfenék
vizsgalhaté volt, a szemfenéki kép
megegyezett a mltét sordn észlelt
statusszal. A latéélesség az operdlt
szemen tovabbra is fényérzés nélku-
li volt, amelyet a fenti statusz nem
magyardzott. Osztdlyos bennfek-
vése sordn a bal szemén friss sub-
retinalis vérzést taldltunk, amely
panaszt nem okozott, latéélessége
a bal szemen tovébbra is 1,0 volt
(2., 3. abra). A visszatérs szemfe-
néki vérzések eredetének felderité-
sére a posztoperativ szakban labo-
ratériumi vizsgalatokat végeztiink
és hematoldgiai konzilium tértént,
amely sordn a vérzés hétterében
véralvadési zavart, szisztémds be-
tegséget kizdrtak. Ezt kovetGen
ICGA- és FLAG-vizsgalat tortént:
az ICGA-felvételeken a chorioide-
dban polypusokat, aneurizmakat
lattunk, a FLAG-vizsgalattal a pig-
mentepithel-réteg zavarait észlel-
tuk, amely korabbi vérzésre utalhat.
A felvételek a polypoidealis cho-
rioidealis vasculopathidra jellemz&
mintdzatot mutattak. A bal szem
intravitredlis  afliberceptkezelését
megkezdtik. Kozponti idegrend-
szeri érintettség kizdrdsdra kopo-
nya MR-angiografids vizsgélatra
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5. abra: Korai FLAG-felvetel a bal
szemrdél a verzes terulete hipofluo-
reszcens, hiperfluoreszencia a pig-
mentepithel-réteg zavaranak megfe-

lel®d teruleteken

kildtiik a beteget. A vizsgélat sordn
a selldban egy 15Xx16X16 mm-es,
korulirt 16ziét irtak le, friss és ré-
gebbi bevérzésekkel, amelyet a kép
alapjan a hipofizis tertiletén Rath-
ke-tasak-cisztanak, vagy makro-
adenomadnak véleményeztek (6., 7.
abra). A 1ézi6 a chiasma opticumot
diszlokalta és sztkitette. Latétér-
vizsgalattal a bal szemen tempora-
lis felsé kvadrans kiesést talaltunk
(8. 4bra).

Folytattuk a bal szem intravitreélis
afliberceptkezelését, a jobb szem to-
vabbra is fényérzés nélkuli maradt.

Abeteget stirgGsséggel idegsebészet-
re és endokrinolégidra irdnyitottuk.
Az endokrinolégiai laborvizsgala-
tok sordn a GH-, az FSH-, az LH-,
illetve a kortizolszintje is a hatarér-
ték alatt volt, per os kortizolterapidt
inditottak. Az idegsebészeti vizsga-
lat sordn az elvéltozas eltavolitasat
javasoltdk. A mdtét sordn a terimét
egészben eltavolitotték, a szovetta-
ni eredmény Rathke-tasak-cisztat
igazolt. A miftétet kovetd szemé-
szeti vizsgalat sordn a jobb szemen
fényérzés nem volt, a bal szemen
1,0 maradt a latéélesség.

6. dabra: Koponya-MRIl-angiografia, keresztmetsze-

ti felvétel
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7. abra: A koponya MRI-angiografias felvetelen a
terime atmeérdi millimeéterben (A: 15,2 mm,

B: 16,2 mm)

8. abra: A bal szem |&-
totere, fels® tempora-
lis kvadrans kiesessel

Megbeszélés

A polypoidealis chorioidealis vas-
culopathia (PCV) klinikailag sok
hasonlésdgot mutat a nedves tipu-
st id&skori makuladegeneraciéval
(AMD), igy kezdetben az okkult,
I-es tfpust neovaszkularizacié egy
specidlis formdjanak tekintették.
A kutatédsok és képalkoté vizsgala-
tok sordn azonban kidertlt, hogy
a két betegségnek eltér6 a pato-
mechanizmusa. A PCV-t jelenleg a
pachychorioidedlis kérképek kozé
soroljak (6). A rizikéfaktorok kozé
sorolhaté az 4zsiai rassz, a magas
vérnyomds, a hyperlipidaemia, a
fokozott vérviszkozitdssal jaréd kér-

képek, a thrombocytopenia, egyes
tanulmanyok szerint a gyulladasos
markereknek, az emelkedett ka-
tekolaminszinteknek és bizonyos
mutéciéknak is szerepik lehet a
kialakuldsdban (3). A szemfenéki
vizsgalat sordn narancssirga vagy
piros szabdlytalan alakd subreti-
nalis 1ézidkat lathatunk, amelyek
ismétl6dé vérzésekkel és exszuda-
tiv levalasokkal tarsulhatnak a re-
tina és a retinapigment-epithelium
(RPE) rétegében. Egyes esetekben a
betegség livegtesti vérzéssel is tar-
sulhat. A diagnosztikdban fontos
szerepe van az optikai koherencia
tomogréfidnak (OCT), a fluoresz-
cein-angiografidnak (FLAG), és
killonésen az indocianin-zéld an-
giografianak (ICGA). OCT-vizsga-
lattal lathatjuk a pigmentepitheli-
um levaldsat, a kérképre jellegzetes
un. ,dupla réteg jel™-et, amely erek
jelenlétére utal a Bruch-membrdn
és a pigmentepithelium kozétt, a
megvastagodott chorioidedt, illetve
a retina szerkezetének kovetkezmé-
nyes kdrosodasat (8). FLAG-vizsgé-
lattal hiperfluoreszenciat lathatunk
a lézidknak megfelelGen, illetve
szivargds jelenléte vagy hidnya se-
githet a betegség aktivitdsdnak
megitélésében. Az ICGA-vizsgélat
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sordn a polypoid 1ézidk hiperfluo-
reszcensek, a kornyezetiik pedig hi-
pofluoreszcens a korai felvételeken.
Mivel ezzel a vizsgélattal lathatjuk
kozvetlentl a chorioidea ereit, igy
kiemelend6 mind a diagnosztika-
ban, mind a kezelés kovetésében. A
klinikumban jelenleg hasznalatos
kezelések az anti-VEGF-injekcid, a
fotodindmiés terdpia (PDT), illetve
a kett6 kombindacidja is lehetséges,
és az olyan eseteknél, ahol nincs
fovedlis érintettség, fokalis argon-
lézerrel kiegészithetd a kezelés (4).
Az anti-VEGF-injekciék hatédsara
csokkenthetd a PED-ek mérete, a
retinalis 6déma, a retina vastagsa-
ga, tovabba csokken a vérzéses szo-
védmények eléforduldsa. A PDT
sordn verteporfin festéket injektal-
nak intravéndsan, amely fotoszen-
zitizaléként mukodik és felhalmo-
zbdik a kéros chorioidea érrendszer
endothelsejtjeiben. A diédalézer fo-
totrombdzist okoz ezekben a kéros
erekben, aminek eredményeként
azok elzdrédnak (10). A jelenleg
elfogadott legoptimalisabb keze-
lési protokoll szerint amennyiben
felmertl a PCV gyandja, Ggy meg
kell kezdeni az anti-VEGF-injekci-
6s kezelést. Ha a kezelés hatdsara
javul a klinikai kép, akkor az an-
ti-VEGEF-kezelést monoterdpidban
kell folytatni. Ha nem latunk javu-
last, akkor ismételt ICGA-vizsgalat
javasolt, amely alapjan a polypusok
tertiletén célzottan egészithet ki
az injekciés kezelés a PDT-vel (2).
A PDT-kezelés jelenleg Magyar-
orszdgon nem elérhetd, igy a diag-
nosztizalt eseteket anti-VEGF-in-
jekcids kezelésekkel tudjuk csak
hazdnkban gydgyitani. A fentiek-
ben bemutatott férfi beteg esete
tobb szempontbdl is tanulsdgos.
Els6 vizsgélata soran felmertlhet a
klinikusban a nedves AMD lehet6-
sége, &m a makula OCT-felvételen
a subretinalis vérzésen kiviil mds,
AMD-re jellemz§ eltérést nem lat-
tunk, illetve a beteg életkora sem
az AMD-re jellemz6 korcsoportban
van. Subretinalis vérzést okozhat
még az AMD-n kivil a diabéte-
szes retinopathia, hipertenziv reti-
nopathia, fejet érint§ trauma, rit-
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kébban anémiat okozé betegségek,
szisztémads autoimmun betegségek,
vérképz6 rendszeri betegségek (9).
Mivel a beteg esetében a fenti be-
tegségeket kizdrtuk, igy mertlt fel
a PCV diagnézisa, amelyet ICGA-
és FLAG-vizsgalat is igazolt. A be-
teg anamnézisében a lezajlott vird-
lis pericarditis és kezelt hiperténia
szerepelt csupan, és a jobb szem
fényérzés nélkuli allapota, amely a
vitrectomia hatdsdra sem mutatott
javuldst és szemészeti el6zményei
alapjdn nem tudtuk magyardzni,
ezért Ggy dontoéttink, hogy kopo-
nya MR-angiografids vizsgalatot
végziink, kozponti idegrendszeri
folyamatok kizardsa céljabdl. A hi-
pofizis daganatok az Osszes intra-
cranialis daganat 10-15%-4t teszik
ki, a feln6ttkori agydanatok koziil
a harmadik leggyakoribbak. Ezek
a lézidk az esetek tobbségében j6-
indulatd, hormondlisan aktiv vagy
inaktiv adenomak, ritkdbban rossz-
indulatt elvéltozasok, és kilén cso-
portot képeznek az embriondlis
eredeti Rathke-tasak-cisztdk (7).
A Rathke-tasak-cisztdk jéindula-
tl, a Rathke-tasak maradvanyaibdl
szarmazo, selldris és/vagy supra-
sellaris elvaltozasok. Eléfordulasuk
barmely életkorban lehetséges, de
leggyakrabban a 4. és a 6. évtized
kozott fedezik fel. Ennek az le-
het az oka, hogy lassan noveked-
nek, és ezért késébbi életkorban
okoznak klinikai tiineteket (11).

A Rathke-tasak-ciszta gyakorlati-
lag a Rathke-tasak koéros fejl6dés-
tani maradvanya, amely nem zaré-
dik be, ahogyan normailis esetben
a magzati fejl6dés korai szakasza-
ban kellene. Ennek eredményeként
a cisztak altaldban a hipofizisben
vagy éppen a Rathke-tasak norma-
lis migraciés Gtvonaldn barhol meg-
taldlhaték. A Rathke-tasak-cisztdk
lehetnek tiinetmentesek, okozhat-
nak kompressziés tineteket, példa-
ul latéélesség csokkenést, diplépiat,
latotérdefektusokat,  bitemporélis
hemianopsiat, fejfajast, ritkdn kré-
nikus gyulladast vagy fert6zést is
(9). Betegtinknél a fent emlitett ti-
netek kozil a lat6élesség csokkené-
sét, illetve a latétérdefektust tudjuk
a teriméhez tarsitani. Hormonaélis
rendszerrel Osszefliggé tlneteket
nem emlitett, bar a beteg sapadt,
sima bdére, és csokkent szérnove-
kedése endokrin beteg gyantjat
keltette benntink. Esettinkben, egy
id6ben két kérkép okozott [atdsrom-
last, amely a koponya MRI-vizsga-
lat utan valt egyértelmavé. A felfe-
dezett Rathke-tasak-ciszta, amely
komprimalta a chiasma opticumot,
megmagyardzza a bal szem lat6-
térdeketusat, illetve a jobb szem la-
tésvesztését is. Beteglinknél nem a
kompressziés tlinetek dominaltak,
igy ez csak kés6bb kertlt felfede-
zésre, illetve az Gvegtesti vérzés is
elfedte a kompresszié okozta latés-
romlést.
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Kovetkeztetés

A PCV diagnosztizélasa nagy ko-
riiltekintést igényel, ugyanis ritkdn
fordul el hazdnkban, és fontos sze-
repe van a differencidldiagnosztiké-
nak. Egyrészt ki kell zarni az egyéb
koérképeket, amelyek subretinalis
vérzést okozhatnak, illetve el kell
kiloniteni a centralis serosus cho-
rioretinopathiatél (CSCR), amely
szintén a pachychorioidealis kérké-
pek kozé tartozik, és az el6fordulé-
sa is sokkal gyakoribb a PCV-nél (3).
A Rathke-tasak-ciszta és a PCV ko-
z6tt valészind nincs kapcesolat, de a
PVC-hez térsult féloldali fényérzés
nélkili szem ellenoldali temporalis
latétér kvadrans anopidval koponya
képalkoté vizsgalat elvégzését tette
sziikségessé, amely nélkiil nem de-
riilt volna ki a kozponti idegrend-
szeri terime, igy a beteg esetében
idében megtorténhetett az idegse-
bészeti kezelés is, amely remélhe-
t6leg megallitja a tovabbi latdsrom-
last.

Nyilatkozat

A szerzdk kijelentik, hogy az esetismer-
tetés megirdsdval kapcsolatban nem
all fenn velijk szemben pénziigyi vagy
egyél lényeges Osszeiitkozés, Osszefér-
hetetlenségi ok, amely befolydsolhatja
a kozleményben bemutatott eredménye-
ket, az abbol levont kovetkeztetéseket
vagy azok értelmezését.
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