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farkas alexaNdra dr., kráNITz kINga dr., Nagy zolTáN zsolT dr.,  
géhl zsuzsaNNa dr.

Semmelweis Egyetem, Szemészeti Klinika, Budapest  
(Igazgató: Prof. Dr. Nagy Zoltán Zsolt egyetemi tanár)

Célkitűzés: Két ritka, elsőként szemészek által leírt kórkép ismertetése egyazon eset bemutatásával.
Esetismertetés: 33 éves nőbetegünket kétoldali, visszatérő uveitisek miatt utalták intézetünkbe. Egy év 
leforgása alatt a beteg mindkét szemén számos gyulladásos epizód jelentkezett; elülső uveitis, episcleritis, 
conjuctivitis, interstitialis keratitis és scleritis formájában. Általános anamnéziséből kiemelendő, hogy 2 
évvel ezelőtt jelentkező ismeretlen eredetű szédülést és fülcsengést követő hallásvesztés miatti cochlearis 
implantáció történt. Szerológiai vizsgálata Bartonella henselae fertőzést igazolt, azonban a megfelelő anti-
biotikumterápia ellenére is szemészeti gyulladásos epizódjai visszatértek. Egyéb laborvizsgálatai és immun-
szerológiája eltérést nem mutatott. Mindezek alapján Cogan-szindrómát véleményeztünk. Idővel a betegnél 
több szervet érintő érelzáródás tünetei jelentkeztek. Immunológiai kivizsgálása során Takayasu-arteritis 
igazolódott.
Megbeszélés: A nagyér vasculitisszel társuló Cogan-szindróma ismert irodalmi ritkaság. Betegünknél az 
irodalom által is javasolt tocilizumab hatékony terápiának mutatkozott.

Bilateral hearing and visual loss (Case report)
Purpose: To report a case of Cogan’s syndrome and Takayasu’s arteritis presented on the same patient.
Summary: A 33-year-old woman was referred to our clinic for recurrent, bilateral uveitis. For a year she 
had several inflammatory episodes on both eyes in the forms of anterior uveitis, episcleritis, conjunctivitis, 
interstitial keratitis, and scleritis. Medical history included vertigo and tinnitus of unknown origin for 2 years 
and hearing loss eventually requiring cochlear implants in both ears. Serological tests showed the signs 
of Bartonella henselae infection; despite the proper antimicrobial therapy, ocular inflammations have re-
curred, however. All other laboratory tests, including immunoserology, were within the normal limits. We 
made a clinical diagnosis of Cogan’s syndrome. Over time, the patient developed symptoms of vascular 
occlusion affecting several organs. Her immunological examination established the diagnosis of Takayasu's 
arteritis.
Discussion: Cogan's syndrome associated with large vessel vasculitis is a known but rare case in the 
literature. In our patient, tocilizumab, already recommended by others, proved to be an effective therapy.

Bevezetés

A Cogan-szindróma egy ritka, idio-
pátiás, multiszisztémás megbetege-
dés. A szindróma a nevét David D. 
Cogan amerikai szemészről kapta, 
aki 1945-ben 5 esetet dokumentált 
a következő tünetek együttes fenn-
állásával: nem szifiliszes eredetű in-

terstitialis keratitis és az audio-ves-
tibularis rendszer diszfunkciója 
(1). Eddig az irodalomban összesen 
mintegy 400 esetet ismertettek, 
ezek alapján bármilyen életkorban 
jelentkezhet, de legfőként fiatal 
felnőtteket érint 25 év körüli csúcs 
incidenciával és mindkét nemet ha-

sonló arányban (2, 3). Egyes feltéte-
lezések szerint Ludwig van Beethoven 
is ebben a kórképben veszthette el 
a hallását (1). A Takayasu-arteri-
tis, más néven „pulseless disease” 
egy ritka, idiopátiás, granulomato-
sus vasculitis, amely a nagyereket 
érinti, főleg az aorta és az aortaív-
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ből eredő nagy artériák szűkületét, 
elzáródását vagy dilatációját okoz-
va (4). A szindróma nevét Mikito 
Takayasu, japán szemészről kapta, 
aki elsőként, 1908-ban számolt be 
egy esetéről, ahol a szemfenéken a 
retinaerek malformációját figyelte 
meg nem tapintható brachialis pul-
zus mellett (5). Prevalenciája 4-15/1 
millió (5). Világszerte előfordul, de 
főként fiatal, ázsiai nőket érint, 9:1 
nő:férfi arányban, leggyakrabban 
húsz és negyven év között (6, 7).

Esetismertetés
33 éves, kaukázusi nőbeteget két-
oldali, visszatérő uveitises gyulla-
dások miatt utalták klinikánkra. 
Általános anamnéziséből kieme-
lendő 2 évvel korábban jelentkező, 
ismeretlen eredetű, kétoldali fülzú-
gás, egyensúlyzavar és progresszív 
hallásvesztés miatti kétoldali coch-
learis implantáció. Ennek kapcsán 
végzett teljes kivizsgálása során a 
családi anamnézisben szereplő scle-
rosis multiplex, továbbá acusticus 
neurinoma, thyreotoxicosis és Me-
nièr-betegség lehetőségét kizárták, 
illetve immunológiai kivizsgálása 
során szisztémás autoimmun be-
tegséget nem igazoltak. Klinikán-
kon első vizsgálata során jobb szem 
távoli látóélesség 1,0, bal szemén 
0,25 volt. Réslámpás vizsgálata so-
rán bal szemen kevert, conjuctivalis 
és ciliaris injekciót, a cornea hátlap-
ján Descemet-redőket és az elülső 
csarnok tyndallizációját tapasztal-
tuk a hátsó szegment érintettsége 
nélkül, normál szemnyomás mel-
lett. A beteg általános labor- és im-
munszerológiai vizsgálata eltérést 
nem mutatott (1. táblázat), humán 
leukocitaantigén B27 és B51 irányú 
vizsgálata is negatívnak bizonyult. 
Infekt-szerológiai vizsgálata Bar-
tonella henselae fertőzést igazolt (2. 
táblázat). Ekkor infektológussal 
való konzultáció alapján sziszté-
másan doxycyclint kapott a beteg, 
illetve lokálisan dexamethason- és 
cyclopentolattartalmú szemcsep-
pet. Később elvégzett Bartonella 
henselae és Bartonella quintana sze-
rológiában mind az IgG (immun-

globulin G), mind az IgM negatív 
lett. A kezelés ellenére a jobb sze-
men a cornea stromális infiltrációja 
jelent meg (1. ábra). A cornea érzé-
kenysége mindkét oldalon csökkent 
volt. Diagnosztikus elülső csarnoki 
punkciót végeztünk HSV (herpes 
simplex vírus) 1-2, VZV (varicella 

zoster vírus), EBV (epstein-barr ví-
rus) és CMV (citomegalovírus) ví-
rusfertőzés irányába PCR (poli me-
ráz-láncreakció) vizsgálattal, amely 
teljesen negatívnak bizonyult. Te-
kintettel az ananmézisre, a klini-
kai képre és laborvizsgálatok ered-
ményére; noninfektív interstitialis 

2. táblázat: Infekciós szerológiai vizsgálat ered-
ménye

Kórokozó IgM IgG Egyéb

CMV negatív negatív

HSV1 negatív pozitív

HSV2 negatív negatív

EBV pozitív pozitív IgA negatív

VZV negatív pozitív

Toxoplasma gondii negatív negatív

Treponema pallidum negatív negatív RPR (rapid plasma  
reagin) negatív

Borelia Burgdorferi negatív negatív

Bartonella henselae pozitív negatív

Myocbacterium tuberculosis Quantiferon negatív

HIV-1 (Humán immundefici-
encia-vírus)

Antigén és antitest 
negatív

HIV-2 Antitest negatív

1. táblázat: Immunszerológiai vizsgálat eredménye

Antitest (AT) Eredmény

Antinukleáris negatív

Anticentromer negatív

Anticitoplazmatikus negatív

Anticitoszkeleton negatív

Anti-PCNA (proliferáló sejtmag-antigén) negatív

Antinukleoláris negatív

Lupus antikoaguláns negatív

ENA (extrahálható nukleáris antigén) negatív

RNP (ribonukleoprotein) negatív

Anti-Sm (Smith-antigén) negatív

Anti-SSA (Sjörgen-szindrómához társuló A-antigén) negatív

Anti-SSB (Sjörgen-szindrómához társuló B-antigén) negatív

Anti-scl-70 negatív

Anti-Jo-1 negatív

Anti-dsDNS (kettős szálú dexoziribonukleinsav) negatív

Anti-cardiolipin negatív

cANCA (citoplazmatikus mintázatú antineutrofil  
citoplazmatikus antitest) negatív

pANCA (perinukleáris mintázatú antineutrofil  
citoplazmatikus antitest) negatív

Anti-B2GPI (béta-2-glikoprotein) negatív
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keratitis és a kétoldali hallásvesz-
tésre, Cogan-szindrómát véleményez-
tünk. Lokális, illetve szükség sze-
rint szisztémásan kiegészített 
kezelés ellenére mindkét szemen a 
gyulladásos epizódok visszatértek; 
interstitialis keratitis, elülső uvei-
tis, scleritis, episcleritis és conjuc-
tivitis formájában (2. ábra). 1 év 
alatt a jobb szemen 8, bal szemen 
9 gyulladásos epizódja volt a be-
tegnek. A beteg távoli visusa ezen 
idő alatt jobb szemén 1,0 és 1 mé-
terről ujjolvasás között, bal szemén 
pedig 1,0 és 0,1 között változott. 
A keratitises epizódok során a cor-
neahomályok mértékét és lokali-
zációját numerikusan a Pentacam 
HR-készülék fényszóródás jelensé-
gen alapuló denzitometriás szoftve-
rével is vizsgáltuk, amely a cornea 
homályosságát négy koncentrikus 
zónában és három rétegben elem-
zi, és szürke skálás egységekben ér-
tékeli ki 0–100-ig terjedő skálán 
(0 = minimum, 100 = maximum 
visszaszóródás). A kapott értéke-
ket az irodalmi normáladatok-
kal hasonlítottuk össze (8) (2–3. 
ábra). A szemészeti panaszokon 
túl a betegnek ízületi panaszai is 
jelentkeztek, amelynek hátterében 
immunológiai szakrendelésen spon-

dyloarthritist vélelmeztek, ezért a 
beteg szisztémás TNFa (tumornek-
rózis-faktor-alfa) gátló és cicklos-
prinkezelésben részesült kis dózisú 
glükokortikoid szedése mellett. A 
folyamatosan progrediáló kétoldali, 
hátsó subcapsularis katarakta mi-
att mindkét szemen phaco + PCL 
impl. műtét történt. Időközben a 
betegnek újabb panaszai jelentkez-
tek; fejfájást, gyengeséget, szédü-
lést, jobb lábban járás közben jelent-
kező klaudikációs fájdalmat, illetve 
fokozódó sternocostalis fájdalmat 
tapasztalt. Laborvizsgálata emelke-
dett süllyedést és C-reaktív protein 
értéket mutatott. Kismedencei MR 
(mágnesesrezonancia) angiográfia, 
továbbá koponya-, nyaki-, mellkasi- 
és hasi CT- (komputertomográfia) 
angiográfia készült, amelyek a bal 
arteria carotis communis eredésénél 
és az aorta alsó harmadában 50% 
körüli szűkületet és a jobb oldali 
arteria iliaca communis elzáródá-
sát mutatták ki. Mindezek alapján 
aktivitást mutató Takayasu-arteri-
tist véleményeztek és a beteg nagy 
dózisú szteroidkezelést kapott, il-
letve azathioprin és IL-17 (interle-
ukin) gátló secukinumabterápiát 
indítottak. Pár héttel a beteg emisz-
szióját követően insta bil anginák 

miatt végzett koronarográfia során 
a bal főtörzs és a jobb koronária sú-
lyos eredés körüli szűkületei igazo-
lódtak. Bal főtörzs tágítása, sztent 
behelyezése és IL-6-gátló, tocilizu-
mabterápia indítása történt. A beál-
lított kezelés mellett a beteg pana-
szai javultak, kontroll angiográfia 
és koronarográfia progressziót nem 
igazolt. A szisztémás és a kétolda-
li lokális napi 2×1 csepp dexamet-
hason szemcsepp kezelés mellett 
szemészeti gyulladásos epizódjai 
is mérséklődtek. A beteg legutolsó 
szemészeti kontrollja során gyulla-
dásos aktivitást nem tapasztaltunk, 
szemnyomása normáltartomány-
ban volt, távoli látóélessége jobb 
szemén 0,2, bal szemén 0,8 volt. 
A látóélesség csökkenését a cornea 
gyulladás utáni homályai, illetve 
egyenetlensége magyarázza (3–4. 
ábra).

Megbeszélés
A Cogan-szindóma pontos patome-
chanizmusa nem ismert, autoim-
mun eredetű, primer vasculitisnek 
tartják, amely a kis, közepes és 
nagyereket is érintheti (9). 2 klini-
kai formáját különítjük el; típusos 
és atípusos formát. Típusos forma 
esetén nem szifiliszes eredetű inter-
stitialis keratitis és Menière-beteg-
séghez hasonló audio-vestibularis 
tünetek (fülzúgás, hányinger, há-
nyás, forgó jellegű szédülés és hal-
láscsökkenés) együttes fennállása 
jellemző 2 éven belüli megjelenés-
sel. Atípusos forma esetén inter-
stitialis keratitis nélkül vagy mellett 
egyéb szemészeti gyulladás (például 
scleritis, epsicleritis, cisztoid maku-
laödéma, papillaödéma) áll fenn, az 
audio-vestibularis tünetek Meniè-
re-betegségre nem jellemzőek, illet-
ve a szemészeti tünetekhez képest 
több mint 2 év eltérés tapasztalható 
a prezentációjukkor (10). Diagnózi-
sa kizárásos diagnózis, a panaszok 
hátterében ki kell zárni egyéb in-
fekciózus vagy inflammatorikus 
okot. A betegek mintegy 80%-ának 
szisztémás érintettsége is van, lá-
zat, ízületi-, neurológiai-, kardio-
vaszkuláris- és gasztrointesztinális 

1. ábra: Jobb szemen insterstitialis keratitis képe: 
erősen belövellt conjunctiva, cornea állománya 
centrumot is érintően infiltrált, hátlap harmato-
zott



190

Bilateral hearing and visual loss (Case report)

2. ábra: Jobb szemen sclerokeratitis réslámpás (A) és denzitometriás (B) 
képe: jól látható a temporális félben elhelyezkedő, centrumot is érintő tömött 
stromális beszűrődés, illetve nasalisan III óránál is finomabb infiltráció a sza-
ruhártyában. A szaruhártya egészében emelkedett denzitometriás értékek 
figyelhetők meg, legnagyobb értékek az infiltrációknak megfelelően. Bal sze-
men sclerokeratitis réslámpás (C) és denzitometriás képe (D): cornea cent-
rumát is érintő borússág kiterjedése és mértéke jól kivehető a denzitometri-
ás felvételen
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3. ábra: Jobb szem gyulladások utáni, heges állapota réslámpás fotón (A) és 
denzitomeriás felvételen (B): a szaruhártya állományában centrumot is érintő 
vaslerakodás és hegesedés képe. Denzitometriás értékek is ennek megfelelő-
en emelkedettek. Bal szem gyulladások utáni heges állapota réslámpás fotón 
(C) és denzitometriás felvételen (D): finom vaslerakodás és hegesedés pupil-
la felső harmadát érintően. Denzitometriás értékek gyulladásos állapotban 
mértekhez képest javultak, azonban a hegesedés következtében továbbra is 
emelkedettek a normatív értékekhez képest
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panaszokat okoz hatva. Aortitis a 
leggyakoribb szisztémás vasculiti-
ses prezentáció, a betegek mintegy 
10%-ában fordul elő. Az aorta és 
belőle eredő ágak érintettsége ese-
tén az alsó és felső végtag klaudiká-
ciós panaszai jelentkezhetnek (11). 
Kezelése a betegség súlyosságától, 
kiterjedésétől függ. Interstitialis ke-
ratitis jól kezelhető lokális szteroid-
tartalmú és cicloplégiás szemcsep-
pekkel, ugyanakkor a sensoneuralis 
hallásvesztés elkerülése céljából el-
engedhetetlen a korai, nagy dózisú 
szisztémás kortikosztreroid-terápia 
(12). Ennek hatástalansága esetén 
nincs egyértelmű ajánlás, hogy mi-
lyen terápia lenne a leghatásosabb 
(10). Leggyakrabban használt kiegé-

szítő immunszuppresszáns szerek 
az azathioprin, ciclosporin, metho-
trexát és a TNFa-gátlók (9). A már 
kialakult süketség esetén a beteg-
nek cochlearis implantáció nyújthat 
segítséget (11).
A Takayasu-artertitis klinikai le-
folyása 2 fázisra osztható. A pre-
occlusiv stádiumban nem specifi-
kus, általános tünetek jellemzőek, 
mint például láz, fogyás, ízületi 
fájdalmak. Ezt követi az occlusiv 
stádium, ahol a nagyérgyulladás 
és a következményes célszerv-isz-
kémia okozta panaszok dominál-
nak (7). A leggyakoribb társuló 
sze mészeti eltérések is az iszkémia 
következtében kialakult hipoper-
fúzív „Takayasu”-retinopathia, ocu-

laris iszkémia szindróma, opticus 
neuropathia, katarakta, illetve a re-
no  vascularis hipertónia következ-
tében kialakult hipertenzív retino-
pathia (3, 5). Ritkábban előforduló 
szemészeti manifesztáció az uvei-
tis, scleritis (3). A Takayasu-arte-
ritis diagnózisa a klinikai tünetek, 
laboreredmények, képalkotó vizs-
gálat eredményein alapul, illetve 
felállítását az American College of 
Rheumatology által javasolt krité-
riumrendszer segítheti (13). Ezen 
kritériumokból legalább három-
nak teljesülnie kell, amelyekből a 
következők voltak jelen betegünk-
nél; a betegség kezdetekor a beteg 
életkora nem haladta meg a 60 éves 
kort, végtagi klaudikáció és ab-

4. ábra: Jobb (A) és bal (B) szem keratometriás képe: a gyulladások után, 
hegesedés következtében kialakult szabálytalan szemfelszín
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normális arteriogram. Kezelése az 
aktív, gyulladásos fázisban nagy 
dózisú glükokortikoid (14). Adju-
vánsan javasolt egyéb nem szteroid 
immunszuppresszáns szer, mint 
methotrexat, azathioprin, TNFa-
gát ló vagy IL-6-antagonista toci-
lizumab adása (15, 16). Bizonyos 
esetekben sebészi, endovascularis 
intervenció is szükségessé válik (6).
Esetünkben az ismeretlen erede-
tű kétoldali hallásvesztés mellett 
mindkét szemen jelentkező visz-
szatérő uveitisek, scleritisek, episc-
leritis és keratitisek tünettana első-
sorban a Cogan-szindrómának felelt 
meg. A szisztémás tünetek válto-
zásával a Takayasu-arteritisre jel-
lemző klinikai kép fejlődött ki. A 
Cogan-szindróma és a Takayasu-ar-
teritis együttes előfordulása ritka, 
de nem példátlan az irodalomban 

(17–19). Cogan-szindróma esetén a 
háttér gyulladásos citokinprofil ke-
vésbé ismert, mindazonáltal van-
nak rá irodalmi adatok, hogy egyes 
Cogan-szindrómában szenvedő bete-
gek szérum IL-6 szintje emelkedett 
volt és a tocilizumab hatásos terá-
piának bizonyult (20). Aktivitást 
mutató Takayasu-arteritis esetén 
az IL-6 és a szolúbilis IL-6-receptor 
szérumszintje is emelkedett a be-
tegség aktivitásával korrelálva (21). 
Betegünknél az alkalmazott tocili-
zumabkezelés mind szemészetileg, 
mind általánosan hatékonynak bi-
zonyult, a beteg gyulladásos jelei, 
panaszai remisszióba kerültek.
Mindkét betegség diagnózisa igazi 
kihívás lehet a szerteágazó tünetek 
és a specifikus biomarkerek hiánya 
következtében, illetve mindkét kór-
képben szemészeti panasz lehet az 

első, amivel a beteg orvoshoz fordul. 
Utóbbi talán nem is meglepő, annak 
tudatában, hogy elnevezésüket, az 
őket elsőként leíró szemorvosokról 
kapták. Mindezek miatt is különö-
sen fontos, hogy szemészként ismer-
jük és gondoljunk ezen kórképekre, 
ugyanis mindkét betegség esetében 
a korai diagnózis és kezelés megelőz-
heti a maradandó szervkárosodást és 
akár letális következményeket.

Nyilatkozat

A szerzők kijelentik, hogy esetismerte-
tésük megírásával kapcsolatban nem 
áll fenn velük szemben pénzügyi vagy 
egyéb lényeges összeütközés, összefér-
hetetlenségi ok, amely befolyásolhatja 
a közleményben bemutatott eredménye-
ket, az abból levont következtetéseket 
vagy azok értelmezését. 
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