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Ceélkittizés: Két ritka, elséként szemészek altal leirt korkép ismertetése egyazon eset bemutatasaval.
Esetismertetés: 33 éves nébetegiinket kétoldali, visszatérd uveitisek miatt utaltak intézettnkbe. Egy év
leforgasa alatt a beteg mindkét szemén szamos gyulladasos epizad jelentkezett; ellilsé uveitis, episcleritis,
conjuctivitis, interstitialis keratitis és scleritis formajaban. Altaldnos anamnézisébdl kiemelends, hogy 2
evvel ezel6tt jelentkezé ismeretlen eredetli szédulést és filcsengést kdvetd hallasvesztés miatti cochlearis
implantacit tértént. Szerologiai vizsgalata Bartonella henselae fert6zést igazolt, azonban a megfelel6 anti-
biotikumterapia ellenére is szemészeti gyulladasos epizddjai visszatértek. Egyéb laborvizsgalatai és immun-
szerologigja eltérést nem mutatott. Mindezek alapjan Cogan-szindrémat véleményeztink. Idével a betegnél
tobb szervet érintd érelzarddas tunetei jelentkeztek. Immunolégiai kivizsgélasa soran Takayasu-arteritis
igazolodott.

Megbeszélés: A nagyér vasculitisszel tarsulé Cogan-szindroma ismert irodalmi ritkasag. Betegtnknél az
irodalom altal is javasolt tocilizumab hatékony terapianak 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.

KuLcssza Cogan-szindréma, Takayasu-arteritis

KevywoRDS Cogan’s syndrome, Takayasu's arteritis

Bevezetés

A Cogan-szindroma egy ritka, idio-
patids, multiszisztémas megbetege-
dés. A szindréma a nevét David D.
Cogan amerikai szemészrél kapta,
aki 1945-ben 5 esetet dokumentdlt
a kovetkezé tunetek egyiittes fenn-
allaséval: nem szifiliszes eredetd in-

terstitialis keratitis és az audio-ves-
tibularis rendszer diszfunkcidja
(1). Eddig az irodalomban 6sszesen
mintegy 400 esetet ismertettek,
ezek alapjan barmilyen életkorban
jelentkezhet, de legf6ként fiatal
felnétteket érint 25 év kortli cstcs
incidencidval és mindkét nemet ha-
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sonl6 ardnyban (2, 3). Egyes feltéte-
lezések szerint Ludwig van Beethoven
is ebben a kérképben veszthette el
a hallasat (1). A Takayasu-arteri-
tis, mas néven ,pulseless disease”
egy ritka, idiopatids, granulomato-
sus vasculitis, amely a nagyereket
érinti, f6leg az aorta és az aortaiv-



bél ered6 nagy artéridk sztkiiletét,
elzarédasat vagy dilataciéjat okoz-
va (4). A szindréma nevét Mikito
Takayasu, japan szemészrél kapta,
aki elséként, 1908-ban szdmolt be
egy esetérdl, ahol a szemfenéken a
retinaerek malformaciéjat figyelte
meg nem tapinthaté brachialis pul-
zus mellett (5). Prevalencidja 4-15/1
millié (5). Vildgszerte el6fordul, de
f6ként fiatal, dzsiai néket érint, 9:1
né:férfi ardnyban, leggyakrabban
hidsz és negyven év kozott (6, 7).

Esetismertetés

33 éves, kaukdzusi nébeteget két-
oldali, visszatéré uveitises gyulla-
dasok miatt utaltdk klinikdnkra.
Altalénos anamnézisébsl kieme-
lend6 2 évvel kordbban jelentkez,
ismeretlen eredetd, kétoldali fiilza-
gas, egyensulyzavar és progressziv
hallasvesztés miatti kétoldali coch-
learis implantécié. Ennek kapcsdn
végzett teljes kivizsgaldsa sordn a
csalddi anamnézisben szerepld scle-
rosis multiplex, tovdbba acusticus
neurinoma, thyreotoxicosis és Me-
nier-betegség lehet8ségét kizartak,
illetve immunolégiai kivizsgaldsa
sordn szisztémds autoimmun be-
tegséget nem igazoltak. Klinikan-
kon els6 vizsgalata sordn jobb szem
tavoli latéélesség 1,0, bal szemén
0,25 volt. Réslampés vizsgalata so-
ran bal szemen kevert, conjuctivalis
és ciliaris injekciét, a cornea hatlap-
jan Descemet-red6ket és az eliilsé
csarnok tyndallizaciéjat tapasztal-
tuk a hatsé szegment érintettsége
nélkil, normdl szemnyomds mel-
lett. A beteg altaldnos labor- és im-
munszerolégiai vizsgédlata eltérést
nem mutatott (1. tdblazat), human
leukocitaantigén B27 és B51 irdnyd
vizsgalata is negativnak bizonyult.
Infekt-szerolégiai vizsgélata Bar-
tonella henselae fertézést igazolt (2.
tablazat). Ekkor infektolégussal
valé konzultdcié alapjan sziszté-
mésan doxycyclint kapott a beteg,
illetve lokélisan dexamethason- és
cyclopentolattartalmd  szemcsep-
pet. Kés6bb elvégzett Bartonella
henselae és Bartonella quintana sze-
rolégidban mind az IgG (immun-

1. tablazat: Immunszeroldogiai vizsgalat eredmenye
Antitest (AT)
Antinuklearis

Anticentromer
Anticitoplazmatikus
Anticitoszkeleton

Anti-PCNA (proliferalé sejtmag-antigén)

Antinukleolaris

Lupus antikoagulans

ENA (extrahalhaté nuklearis antigén)
RBNP (ribonukleoprotein)

Anti-Sm (Smith-antigén)

Anti-SSA (Sjorgen-szindrémahoz tarsuld A-antigén)
Anti-SSB (Sjorgen-szindrémahoz tarsulé B-antigén)

Anti-scl-70
Anti-Jo-1

Anti-dsDNS (kett6s szalu dexoziribonukleinsav)

Anti-cardiolipin

cANCA (citoplazmatikus mintazatu antineutrofil

citoplazmatikus antitest)

pANCA (perinuklearis mintazatl antineutrofil

citoplazmatikus antitest)
Anti-B2GP!| (béta-2-glikoprotein)

Eredmény
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ
negativ

negativ
negativ

negativ

2. tablazat: Infekcios szerologiai vizsgalat

menye

Kérokozo igM
CMV negativ
HSV1 negativ
HSV2 negativ
EBV pozitiv
Vzv negativ
Toxoplasma gondii negativ
Treponema pallidum negativ
Borelia Burgdorferi negativ
Bartonella henselae pozitiv

Myocbacterium tuberculosis
HIV-1 (Human immundefici-
encia-virus)

HIV-2

globulin G), mind az IgM negativ
lett. A kezelés ellenére a jobb sze-
men a cornea stromalis infiltraciéja
jelent meg (1. abra). A cornea érzé-
kenysége mindkét oldalon csékkent
volt. Diagnosztikus eliilsé csarnoki
punkciét végeztiink HSV (herpes
simplex virus) 1-2, VZV (varicella
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IgG
negativ

Egyéb

pozitiv
negativ
pozitiv  IgA negativ
pozitiv
negativ
"SGR i) hegty
negativ
negativ
Quantiferon negativ
Antigén és antitest
negativ
Antitest negativ

zoster virus), EBV (epstein-barr vi-
rus) és CMV (citomegalovirus) vi-
rusfert6zés iranydba PCR (polime-
raz-lancreakcid) vizsgalattal, amely
teljesen negatfvnak bizonyult. Te-
kintettel az ananmézisre, a klini-
kai képre és laborvizsgalatok ered-
ményére; noninfektiv interstitialis
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1. abra: Jobb szemen insterstitialis keratitis kepe:
erdsen beldvellt conjunctiva, cornea allomanya
centrumot is érintden infilcralt, hatlap harmato-

zott

keratitis és a kétoldali halldsvesz-

tésre, Cogan-szindromdt véleményez-
tink. Lokdlis, illetve sziikség sze-
rint  szisztémdsan  kiegészitett
kezelés ellenére mindkét szemen a
gyulladdsos epizédok visszatértek;
interstitialis keratitis, eltilsé uvei-
tis, scleritis, episcleritis és conjuc-
tivitis forméjdban (2. abra). 1 év
alatt a jobb szemen 8, bal szemen
9 gyulladasos epizédja volt a be-
tegnek. A beteg tavoli visusa ezen
id6 alatt jobb szemén 1,0 és 1 mé-
terrél ujjolvasas kozott, bal szemén
pedig 1,0 és 0,1 kozott véltozott.
A Kkeratitises epizédok sordn a cor-
neahomadlyok mértékét és lokali-
zaciéjat numerikusan a Pentacam
HR-késztlék fényszérodas jelensé-
gen alapulé denzitometrids szoftve-
rével is vizsgéltuk, amely a cornea
homalyossagat négy koncentrikus
zéndban és hirom rétegben elem-
zi, és szlrkeskélds egységekben ér-
tékeli ki 0-100-ig terjedé skélan
(0 = minimum, 100 = maximum
visszaszérddéds). A kapott értéke-
ket az irodalmi normaéladatok-
kal hasonlitottuk dssze (8) (2-3.
abra). A szemészeti panaszokon
tal a betegnek iziileti panaszai is
jelentkeztek, amelynek hatterében
immunolégiai szakrendelésen spon-

dyloarthritist vélelmeztek, ezért a
beteg szisztémds TNFa (tumornek-
rézis-faktor-alfa) gatlé és cicklos-
prinkezelésben részestlt kis dézist
glitkokortikoid szedése mellett. A
folyamatosan progredialé kétoldali,
hats6é subcapsularis katarakta mi-
att mindkét szemen phaco + PCL
impl. mdtét tortént. Idékozben a
betegnek Gjabb panaszai jelentkez-
tek; fejfdjast, gyengeséget, szédu-
lést, jobb labban jards kozben jelent-
kezé klaudikacids fajdalmat, illetve
fokozédé sternocostalis fajdalmat
tapasztalt. Laborvizsgalata emelke-
dett stillyedést és C-reaktiv protein
értéket mutatott. Kismedencei MR
(méagnesesrezonancia) angiografia,
tovabba koponya-, nyaki-, mellkasi-
és hasi CT- (komputertomografia)
angiografia készult, amelyek a bal
arteria carotis communis eredésénél
és az aorta als6 harmaddban 50%
koruli sztkiletet és a jobb oldali
arteria iliaca communis elzaréda-
sat mutattak ki. Mindezek alapjan
aktivitdst mutaté Takayasu-arteri-
tist véleményeztek és a beteg nagy
dézist szteroidkezelést kapott, il-
letve azathioprin és IL-17 (interle-
ukin) gatlé6 secukinumabterdpiét
inditottak. Par héttel a beteg emisz-
szi6jat kovetSen instabil angindk
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miatt végzett koronarogréfia sordn
a bal f6torzs és a jobb korondria si-
Iyos eredés kortili sztkiiletei igazo-
lédtak. Bal f6torzs tagitasa, sztent
behelyezése és IL-6-gatld, tocilizu-
mabterédpia inditasa tortént. A bedl-
litott kezelés mellett a beteg pana-
szai javultak, kontroll angiogréfia
és koronarogréfia progressziét nem
igazolt. A szisztémads és a kétolda-
li lokalis napi 2x1 csepp dexamet-
hason szemcsepp kezelés mellett
szemészeti gyulladdsos epizddjai
is mérséklédtek. A beteg legutolsé
szemészeti kontrollja sordn gyulla-
dasos aktivitast nem tapasztaltunk,
szemnyomdsa normaltartomany-
ban volt, tavoli latéélessége jobb
szemén 0,2, bal szemén 0,8 volt.
A latéélesség csokkenését a cornea
gyulladds utdni homalyai, illetve
egyenetlensége magyardzza (3-4.
abra).

Megbeszélés

A Cogan-szindéma pontos patome-
chanizmusa nem ismert, autoim-
mun eredetl, primer vasculitisnek
tartjak, amely a kis, kozepes és
nagyereket is érintheti (9). 2 klini-
kai formajat kuldnitjik el; tipusos
és atipusos format. Tipusos forma
esetén nem szifiliszes eredet inter-
stitialis keratitis és Meniere-beteg-
séghez hasonlé audio-vestibularis
tiinetek (fiilzGgds, hanyinger, ha-
nydés, forgo jellegli szédulés és hal-
lascsokkenés) egytittes fennalldsa
jellemz8 2 éven belili megjelenés-
sel. Atipusos forma esetén inter-
stitialis keratitis nélkiil vagy mellett
egyéb szemészeti gyulladas (példaul
scleritis, epsicleritis, cisztoid maku-
laddéma, papilladdéma) 4ll fenn, az
audio-vestibularis tiinetek Menie-
re-betegségre nem jellemzéek, illet-
ve a szemészeti tlinetekhez képest
tobb mint 2 év eltérés tapasztalhatd
a prezentéciéjukkor (10). Diagnézi-
sa kizdrasos diagnozis, a panaszok
hétterében ki kell zarni egyéb in-
fekciézus vagy inflammatorikus
okot. A betegek mintegy 80%-anak
szisztémads érintettsége is van, la-
zat, {ztleti-, neurolégiai-, kardio-
vaszkularis- és gasztrointesztinalis



2. abra: Jobb szemen sclerokeratitis réslampas (A) és denzitometrias (B)
képe: jol lathatd a temporalis félben elhelyezked®, centrumot is érint® tomott
stromalis beszdrdédes, illetve nasalisan Il oranal is finomabb infiltcracioc a sza-
ruhartyaban. A szaruhartya egeszeben emelkedett denzitometrias ertekek
figyelhetdk meg, legnagyobb ertekek az infilcracioknak megfeleléen. Bal sze-
men sclerokeratitis réslampas (C) és denzitometridas képe (D): cornea cent-
rumat is erint® borussag kiterjedése eés merteke jol kivehet®d a denzitometri-
as felvetelen
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3. abra: Jobb szem gyulladasok utani, heges allapota réeslampas foton (A) es

denzitomerias felvetelen (B): a szaruhartya allomanyaban centrumot is éerint®
vaslerakodas eés hegesedés kepe. Denzitometrias értekek is ennek megfelel-
en emelkedettek. Bal szem gyulladasok utani heges allapota réslampas foton
(C) és denzitometrias felvételen (D): finom vaslerakodas és hegesedés pupil-
la fels® harmadat eéerintden. Denzitometrids értékek gyulladasos allapotban

mertekhez kepest javultak, azonban a hegesedeés kdvetkeztéeben tovabbra is
emelkedettek a normativ értéekekhez kepest
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Bilateral hearing and visual loss (Case report)

4. abra: Jobb (A) és bal (B) szem keratometrias képe: a gyulladasok utan,
hegesedes kovetkeztéeben kialakult szabalytalan szemfelszin

Sl ' Sl Ciarenbure Frinid)

panaszokat okozhatva. Aortitis a
leggyakoribb szisztémds vasculiti-
ses prezentécid, a betegek mintegy
10%-&ban fordul el6. Az aorta és
belble eredd agak érintettsége ese-
tén az alsé és fels6 végtag klaudiké-
ciés panaszai jelentkezhetnek (11).
Kezelése a betegség stlyossagatol,
kiterjedésétdl fligg. Interstitialis ke-
ratitis jol kezelhet§ lokalis szteroid-
tartalmd és cicloplégids szemcsep-
pekkel, ugyanakkor a sensoneuralis
hallasvesztés elkertilése céljabdl el-
engedhetetlen a korai, nagy dézist
szisztémads kortikosztreroid-terdpia
(12). Ennek hatastalansiga esetén
nincs egyértelmd ajanlds, hogy mi-
lyen terdpia lenne a leghatdsosabb
(10). Leggyakrabban hasznalt kiegé-

sz{té immunszuppresszans szerek
az azathioprin, ciclosporin, metho-
trexat és a TNFa-gatlok (9). A mar
kialakult siiketség esetén a beteg-
nek cochlearis implantécié nytjthat
segitséget (11).

A Takayasu-artertitis klinikai le-
folydsa 2 fazisra oszthaté. A pre-
occlusiv stddiumban nem specifi-
kus, éltaldnos ttnetek jellemzdek,
mint példaul laz, fogyas, iziileti
fdjdalmak. Ezt koveti az occlusiv
stddium, ahol a nagyérgyulladas
és a kovetkezményes célszerv-isz-
kémia okozta panaszok domindl-
nak (7). A leggyakoribb tarsulé
szemészeti eltérések is az iszkémia
kovetkeztében kialakult hipoper-
faziv ,Takayasu’-retinopathia, ocu-
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laris iszkémia szindréma, opticus
neuropathia, katarakta, illetve a re-
novascularis hiperténia kovetkez-
tében kialakult hipertenziv retino-
pathia (3, 5). Ritkdbban el6fordulé
szemészeti manifeszticié az uvei-
tis, scleritis (3). A Takayasu-arte-
ritis diagnézisa a klinikai tiinetek,
laboreredmények, képalkotéd vizs-
galat eredményein alapul, illetve
felallitasat az American College of
Rheumatology altal javasolt krité-
riumrendszer segitheti (13). Ezen
kritériumokbdl legaldbb harom-
nak teljestilnie kell, amelyekbdl a
kovetkez6k voltak jelen beteglink-
nél; a betegség kezdetekor a beteg
életkora nem haladta meg a 60 éves
kort, végtagi klaudikédcié és ab-



normdlis arteriogram. Kezelése az
aktiv, gyulladdsos fazisban nagy
dézist gliikokortikoid (14). Adju-
vansan javasolt egyéb nem szteroid
immunszuppresszdns szer, mint
methotrexat, azathioprin, TNFa-
gatlé vagy IL-6-antagonista toci-
lizumab adédsa (15, 16). Bizonyos
esetekben sebészi, endovascularis
intervencié is sztikségessé valik (6).
Esettinkben az ismeretlen erede-
td kétoldali halldsvesztés mellett
mindkét szemen jelentkezé visz-
szatér$ uveitisek, scleritisek, episc-
leritis és keratitisek tUnettana elsé-
sorban a Cogan-szindromdnak felelt
meg. A szisztémads tiinetek valto-
zasaval a Takayasu-arteritisre jel-
lemz& klinikai kép fejlédott ki. A
Cogan-szindroma és a Takayasu-ar-
teritis egytttes el6forduldsa ritka,
de nem példatlan az irodalomban

(17-19). Cogan-szindroma esetén a
hattér gyulladésos citokinprofil ke-
vésbé ismert, mindazonéltal van-
nak ra irodalmi adatok, hogy egyes
Cogan-szindrémdban szenvedd bete-
gek szérum IL-6 szintje emelkedett
volt és a tocilizumab hatdsos tera-
pidnak bizonyult (20). Aktivitast
mutaté Takayasu-arteritis esetén
az JL-6 és a szoldbilis IL-6-receptor
szérumszintje is emelkedett a be-
tegség aktivitdsaval korreldlva (21).
Betegtinknél az alkalmazott tocili-
zumabkezelés mind szemészetileg,
mind &ltaldnosan hatékonynak bi-
zonyult, a beteg gyulladasos jelei,
panaszai remisszidba kertltek.

Mindkét betegség diagnézisa igazi
kihivas lehet a szertedgazé tilinetek
és a specifikus biomarkerek hidnya
kovetkeztében, illetve mindkét kor-
képben szemészeti panasz lehet az

els6, amivel a beteg orvoshoz fordul.
Utébbi taldn nem is meglepd, annak
tudatdban, hogy elnevezéstiiket, az
Gket elséként lefré szemorvosokrél
kaptak. Mindezek miatt is kiilono-
sen fontos, hogy szemészként ismer-
juk és gondoljunk ezen kérképekre,
ugyanis mindkét betegség esetében
a korai diagnézis és kezelés megel6z-
heti a maradandé szervkarosodast és
akar letdlis kovetkezményeket.

Nyilatkozat

A szerzbk kijelentik, hogy esetismerte-
tésijk megirdsdval kapcsolatban nem
all fenn velijke 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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