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Retinalis capillaris haemangiomatosis
esetének — 17 éve folytatott -
Intravitrealis anti-VEGF injekcios
kezelésével nyert tapasztalatok

Gvyory Jozser FERENC DR.

Retinaszerviz Kft., Veszprém

Bevezetés: A retinalis capillaris haemangiomatosis (RCH ) a retinalis-szévetben elhelyezkedd, szévettanilag
capillaris haemangioma-témeg. Egymagaban, vagy tobb gocban, a retina perifériajan, illetve a latoidegfd kor-
nyezetében fordul el6. Exsudativ megjelenése a Coats-betegséghez teheti hasonléva. Az elvaltozast vitreo-
retinalis trakcio, Gvegtesti vérzes, epiretinalis membran és retinalevalas kiserheti. Progressziv természetd.
Esetismertetés: A jelentkezésekor 43 éves férfi beteg 2002 ota (22 éve) all ellenérzésunk alatt. Mindkéet
szemben RCH-gocokat észlelttink; a jobb oldalon peripapillarisan egy preklinikai dllapotit, a balban tébb ki-
fejlett 16ziot, a retinalis kdzépperiférian. Utdbbiak exsudatioja nyoman tvegtesti borlssag, majd subretinalis
anyaglerakadas és kezddd6 tractios retinalevalas indult. Irradiacios brachytherapia, majd pars plana vit-
rectomias mUitét tortént, a goécok fagyasztasaval, illetve lézeres koagulaldsaval kiegészitve. A szem késébb
fajdalommentes hypoton atréfias allapotba kerdlt. A jobb szemben lassan progredialo elvaltozas kezelése
kuldnboza, tilnyomoérészt bevacizumab hatdanyagu intravitrealis anti-VEGF-injekciokkal tortént. Ennek nyo-
man tul a 135. beavatkozason, a szem funkcionalis allapota megérizhetd maradt (latéélesség = 0,8-0,6).
Kovetkeztetések: Esetlinkben az RCH kezelése az intravitreélis anti-VEGF-terapiaval hosszd tavon jo ered-
meényt adott, szamottevé melléekhatdst nem tapasztaltunk.

Seventeen-year experience with intravitreal anti-vascular endothelial growth factor (VEGF) injec-
tion for retinal capillary haemangiomatosis (Case report)

Introduction: Retinal capillary haemangiomatosis (RCH) is a histologically capillary haemangioma mass
located in retinal tissue. It occurs alone or in several foci, on the periphery of the retina, or around the optic
nerve head; its exudative appearance can make it similar to Coats disease. The lesion may be accompanied
by vitreoretinal trakcion, vitreous haemorrhage, epiretinal membrane, and retinal detachment; progres-
sive in nature.

Case report: The male patient, 43 years old at first appearance is under our control since 2002, i.e. for
22 years. RCH foci were detected in both eyes; one in preclinical form peripapillary on the right side, and
several more developed forms in the left eye, located on the central retinal periphery. As a result of the
exudation in the right eye, vitreous clouding, subretinal mass production, and incipient tractional retinal
detachment began. Irradiation brachytherapy and then pars plana vitrectomy surgery were performed,
adding cryotherapy to the foci and supplementing with laser coagulation. The eye later transformed into a
painless hypotonic atrophic state. The slowly progressing lesion in the right eye was treated with various
intravitreal anti-VEGF injections, predominantly bevacizumab; following this, beyond the 135* intervention,
the functional state of the eye was preserved (VA=0.8 — O.6).

Conclusion: In our case, the treatment of RCH with intravitreal anti-VEGF therapy gave favorable results
in the long term, and we did not experience any significant side effects.

KuLcssza retinalis capillaris haemangiomatosis

KevywoRrDs retinal capillary haemangiomatosis

Kézirat beérkezése: 2024. 10. 28. Kbézlésre elfogadva: 2024. 11. 24.
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nteen-year experience with intravitreal anti-vascular endothelial growth

(VEGRF) ir-nj'alaction for retinal capillary haemangiomatosis (Case report)

Bevezetés

A retinalis capillaris haemangio-
matosis (RCH) a phacomatosisok
csoportjaba sorolt elvéltozds, gyak-
ran a Von Hippel-Lindau-betegség
(VHL) részjelensége. 1904-ben Eu-
gen von Hippel fedezett fel szemben
haemangiomat; 1927-ben pedig Ar-
vid Lindau a kisagyban és a gerinc-
vel6ben. A VHL-terminolégia, ami
a két szerzét Osszekapcsolva, mint
kilon szindrémat térgyalja a be-
tegséget, el6szor 1936-ban  keriil
hasznélatba, 4ltaldnosan az 1970-
es évektdl emlitik. Szoévettanilag
retinaszovetben elhelyezkedé to-
meges capillaris haemangioma, jel-
lemzéen egymagadban a latdidegfd
koérnyezetében, vagy tobb gbécban,
periférids helyzetben fordul elé. A
capillaris haemangiomat felépitd
epithel-pericita hélézatot lipid-va-
cuolakkal telt ,habos” stromasejtek
veszik kortl. A burjanzé erek fala-
inak — retinalis erektdl eltéré — fo-
kozott permeabilitési tulajdonsagai
miatt exsudativ jelenségek kisérik,
ezért szemfenéki titkrozéskor latott
képe sokban hasonlit a Coats-be-
tegségben latottakhoz; sub- és int-
raretinalis tomeges lipiddepozicid;
kisebb bevérzések, exsudativ lokélis
retinalevaldsok tarkitjdk a szemfe-
néki képet. A Coats-betegségben
azonban bizonyos retinalis tertile-
teken kialakult capillarisfal zarési
gyengeség nyomdn keletkezd tele-
angiectasidkbdl erednek az exsuda-
tio tdmeges jelei, mig RCH esetében
ezek eredete a tumoros érszovet,
és jellegzetes a tumor felé tarté és
onnan elvezetést biztositd, kiszé-
lesedett taplalo- és visszér. A kré-
nikus, érfalon 4tszivargd exsudatio
nyomdn a felszaporodé anyagok
progredidlé retinaelemelkedéshez,
sub- és epiretinalis trakcids elemek,
epiretinalis lemez képz8déséhez ve-
zetnek, illetve tivegtesti bevérzések
fordulhatnak el6.

A Hippel-Lindau-betegség a 3p25.3
kromoszéman taldlhaté VHL-tu-
morszupresszor gén mutéciéja okan
keletkezik, kb. 20%-ban de novo-,
80%-ban autoszém dominans 6rok-
16déssel adodik at (1, 2). Jellemzs
a tobbszervi érintettség, f6képpen

visceralis cisztak és benignus tumo-
rok forméjaban, malignus transz-
forméciés hajlammal. Az angioma-
tosis gécok — haemangioblastomék
— tipikusan a retindban keletkez-
nek.

Egyéb megjelenései: phaeochromo-
cytoma, vesesejt-karcinéma, panc-
reas serosus cystadenoma, endolym-
phaticus-tagulati tumorok, papillaris
lymphadenoma — utébbi férfiakon
az epidydimisen, nékoén a széles
méhszalagon jellegzetes. Kovetkez-
ményesen gyakori a kardidlis in-
farktus és egyéb kardiovaszkularis
betegségek megjelenése. 2015-ben a
Szemészet folydiratban két eset is-
mertetése kapcsdn a betegség igen
részletes elemzg-bemutatésa jelent
meg (3).

Kezelésére cryo-, lézerkoaguldci-
6s-, transpupillaris thermotherapia,
fotodindmids és direkt irradicids
technikak mellett a tumor pars pla-
na mdtét kozbeni endoreszekcidja,
illetve djabban az antivaszkuldris
endothelialis growth-faktor (VEGF)
szerek alkalmazdsa jon széba. Az
érelvéltozas ruténium plakk-betlte-
téssel tortént besugdrzdsa nyoman
normaliz&lédé intraocularis hemo-
dinamikai paraméterekrél hazank-
ban Baldzs és munkatdrsai 1989-ben
szamoltak be. Az irodalmi hivat-
kozasok tobbnyire j6 morfoldgiai,
de hosszabb tavon kevéssé pozitiv
funkciondlis eredményeket mutat-
nak be (4-8).

Esetismertetés

A jelentkezésekor (2002-ben) 43
éves férfi beteg szemeiben mar el6-
rehaladott elvaltozdsokat talaltunk,
latésa jobb oldalon teljes, a balon 0,4
volt. Mindkét oldalon RCH-géco-
kat észleltiink; a jobbon egy enyhén
értagulatos papillaszéli tertletet,
ami még nem mutatott egyértelmd
RCH-ra utalé jeleket; a balban pedig
tobb, a retinalis periférian elhelyez-
ked6 érgomolyt lattunk, a jellegze-
tesen tagult taplalé- és visszerekkel.
Utébbiak exsudatiéja nyomdan to-
megesen latszott subretinalis lipid-
depozicié; benne csillogé koleszte-
rinszemcsékkel (1. a és 1. b dbra).
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A rendelkezésre 4ll6 aktualis irodal-
mi beszdmol4sok alapjan a tumoros
lézié és a hozza futd értdgulatok
532 nm-es lézerkoagulalasi kisérlete
tortént. Ennek nyoman a szemttk-
ri képen mindegyik géc hatdrozott
atrofizalédasi jellegzetességeket mu-
tatott, felsziniik elfehéredett és né-
hany hét mulva hatarozott fibrosis
jelei alakultak ki (1. c és 1. d bra).
Sajnos a nagyobb gécok kérnyeze-
tében az eredeti exsudativ aktivitas
jelei mégsem csokkentek, s6t né-
hany hét utdn fokozott exsudativ
jelek voltak megfigyelhetSk rajtuk.
Ez arra utalt, hogy csak felszini at-
rofizalédast sikertilt a héhatéssal
elérni és a mélyben az erek nem ko-
agulalédtak, illetve gyorsan vissza-
formaélédtak. Az ismételt [ézerkeze-
lések nem véltoztattak a helyzeten.
Ekkor krio-applikaciéval prébal-
tuk a tumorok elzdrédasat elérni;
ami csarnokpunkciéval elGsegitett
massziv bedomboritds mellett is
technikailag nehezen volt kivitelez-
het6 és a jénak latszé peroperativ
elfehéredések ellenére javuldshoz
nem vezetett, néhany hét elteltével
a kezelés eredménytelensége nyil-
vanvaléva valt.

A kovetkezé néhdny hénap sordn
kifejezett progressziét lehetett meg-
figyelni. Az egyre tomegesed§ lipid-
lerakédasok mellett megjelentek
az elvékonyodott retinalis szGve-
ten atting, choriocapillaris atréfi-
ara utald, jellegzetesen megmaradt
nagyér-rajzolatok, pigmentrogok és
forméalédé subretinalis  kotegek.
Utébbiak fesztil§ szaritokotélhez
hasonléan beljebb emelték az tiveg-
testi térbe a retinalis elemelkedése-
ket. Ezek mellett fokozédé tivegtes-
ti bortsség is indult és az exsudativ
retinalevalas mellett a trakciés elem
is progredialni latszott.

A beteget a Debreceni Szemklini-
kéra irdnyitottuk, ahol a két meg-
maradt, nagyobb méret periférids
tumor brachyterdpidban részesilt.
Kezdeti remisszié utdn az tivegtesti
borissag erésen fokozddott, a trak-
cids retinalevalds progresszidja mel-
lett. Pars plana vitrectomids mdtét
mellett dontéttek, a gécok fagyasz-
tasaval, illetve lézeres koagulala-



Retinalis capillaris haemangiomatosis esetének - 1/ éve folytatott -
intravitrealis anti-VEGF injekcios kezelésével nyert tapasztalatok

1.a és 1.b abra: A bal szemrél keszult szemfeneki kepeken a laposan eld-
emelkedd retina alatt ttmegesen halmozdodott fel csillogo, felcehetdleg lipid-
tartalmu, besdrdsodott depozicid, ami a mogottes erhartya allomanyat is
sorvasztotta. Az intenziv subretinalis extravasatio a serosus és kompak-
talodo anyaglerakodas folyaman feltartoztathatatlanul kdzeliti a foveat, ami
drasztikus latasromlast eredmeényez

1. c és 1. d abra: A massziv exsudatiot mutatd periférias leziok lezeres koa-
gulalasa utani allapot. Az angiomatosishoz tartd tag erek perzisztalnak. Pre-
retinalisan massziv trakciot okozo kotegek figyelhetdk meg

saval kiegészitve; szilikonolaj-fel-
toltéssel sikerilt elérni a retina
centralis tertiletének a visszafekvé-
sét. A periférids tumorok teljes fib-
rosis jeleit mutattdk, a taplalo-erek
besztkiilésével. A trakcids elemek
egy része azonban subretinalisan
is perzisztalt, illetve progredidlt (2.
abra).

A szem gyulladascsokkenté inten-
ziv kezelés ellenére néhdny hénap
alatt hipoténna valt, az eliils6 szeg-
mentumban letapaddsokkal és a

bombal¢ irisen megjelené neovasz-
kuléris erekkel. Az aktualis lehetd-
ségek és a progndzis részletes meg-
beszélését kovetSen a beteg kérésére
Gjabb beavatkozas nem tortént. Par
hénap alatt a beszdkiilt pupilla te-
riiletében fehéres, erezett memb-
ran képében a retina egy része vilt
lathat6va; az imperativ intenzitdst
retinalis rovidiilés, tolcséres leva-
las és a szilikonolaj retro-retinalis
helyzetbe kertilésének egyértelmd
jeleként. Késébb a cornedn opaci-
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t4s zonularis jelent meg a hipotén,
fényérzés nélkili, de fijdalmatlan
szemen. Ez az éllapot rogzilt (3.
abra).

2006-ban a jobb szemben ekdzben a
lassan progredialé elvaltozas kezdte
felvenni a parapapillaris angiomato-
sis jellemz8 képét; tagult taplalo- és
visszérrel. Funkciondlis panasza a
betegnek nem volt, az elvaltozas is
csak minimalis valtozdsokat mu-
tatott, ezért csak obszervaltuk.
2007-ben latdsdban homélyosodést



Seventeen-year experience with intravitreal anti-vascular endothelial growth
factor (VEGF)] injection for retinal capillary haemangiomatosis (Case report)

2. abra: A pars plana vitrectomias 3.
beavatkozas nyoman biztatd helyzet
alakult ki a hatso polus visszafe-
ktdt, az angiomatosis fibrotizalo-
dott, de a subretinalis lapos folya-
dekter alul perzisztalt

24 2 2

tapasztalt, lat6élessége 0,8-re esett
vissza (4. a és 5. a abra). Szemfe-
néki képén parapapillarisan lipid-
depozitumok kezdtek halmozédni.
Stratus OCT-vizsgélattal a tertileti
retina szerkezeti elrendezdésének
megbomlésa és kezd6d6 cisztézus-
saga volt megfigyelhetd, ami az ex-
sudatio fokozati novekedését jelez-
te. Tekintettel a bal szemmel nyert
negativ tapasztalatokra, az akkor
teljesen 4j anti-VEGE, a pegaptanib
(Macugen) intravitredlis adasat ki-
séreltiik meg. Erre enyhe, de pozi-
tivnak tliné reakciét kaptunk; az
OCT-n markédns makuldris vissza-
rendez&dést észleltiink, l1atdélessége
1,0-re javult. A hatds kozel fél évig
tartott, amikor ismét latasgyengu-
lést jelzett a beteg és az OCT a cisz-
tézussdg megjelenését és a makula
irdnyaba val6 terjedését igazolta.
Ismételt kezelése ranibizumabbal
(Lucentis) tortént; amire drdmaian
pozitiv valaszt lattunk mind a lata-
si élmény, mind a szemtiikri- és az
OCT-képeken. Mellékhatdst nem
észleltiink. A latas kb. 3 hénap utan
ismét gyengtlt (0,8-re), ami miatt
az injekcids kezelést ismételtiik és
hasonléan jé reakciét észleltiink.
A késébbiekben a ranibizumab el-
érhet8sége problematikussa valt és
bevacizumab (Avastin) injekciét ad-

tunk. A ranibizumabbal gyakorla-
tilag megegyezben pozitiv reakciét
észleltiink, a hatds eréssége és tar-
tama tekintetében egyardnt, ezért,
a kénnyebb hozzéaférhetdség okan a
tovébbiakban bevacizumab adasé-
nal maradtunk. A megfigyelés sordn
arra a kovetkeztetésre jutottunk,
hogy a kezelések utdn ugyan nagy-
mértékben visszarendezdédik a reti-
nalis morfolégia, de némi fibrosis,
illetve feltételezhet neurosensoros
atréfia marad utdna. Emiatt az in-
jekcidk adasat 2011 utdn sdriteni
kellett, 1,5-2 havonkénti adagolas-
ra (4. b abra). A hatdstartam gyen-
glilését az jelezte, hogy beteglink
latdsdban homdlyosodast kezdett
észlelni; ilyenkor vizsgélatra jelent-
kezett. Az elvégzett OCT-vizsga-
lat a latasélességgel parhuzamba
hozhaté recidiv 6démasodédst mu-
tatott (6. a és 7. a abra). A késGb-
biekben, 2014-ben 1-1 hosszabb
(2-3 hénapos) id6tartami kezelési
szlinet negativ tapasztalata alap-
jan attértiink az allapottdl fligget-
len havonkénti szdrasra (4. ¢ dbra).
A kezelések 9. évében (2016-ban) a
progredidlé lencsehomalyok miatt
phacoemulsificatiés mftét tortént,
hatsé csarnoki mulencse-betiltetés-
sel. Prébaképpen aflibercept (Eylea)
és faricimab (Vabysmo) injekcid
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abra: Néhany év kihagyas utan
a szem atrofizalddasa megindult;
a kep a jelenleg (2024) teljes
atrofiaallapotot mutatja

addsa is tortént néhdny alkalom-
mal, amikre ugyan jol reagélt, de a
hatasok erésségében és idStartama-
ban nem volt érdemi kiilénbség a
bevacizumabhoz képest. Az id6koz-
ben fokoz6dé tivegtesti opacitasok
a szemfenéki leképezést egyre job-
ban nehezitik. Jelenleg (2024. okt.)
a bal szem fajdalmatlan, fényérzés
nélkuli hipotén volta és a jobb szem
0,8-0,6 kozott ingadozé latasa mel-
lett havonta bevacizumab injekcidk
adésa torténik (4. f és 5. b abra).

A betegtink kezelése vesefunkcié-el-
térései miatt tortént kivizsgildsa
policisztds multiplex vesét talalt;
emiatt rendszeres nefrolégiai ellen-
6rzést kezdtek. Mindeddig malig-
nus transzformdacié nem dertlt
ki. Ledanygyermekének haemangio-
blastomds cisztds elvaltozasa ke-
letkezett a cerebellumban. Sikeres
mdtéte megtortént, jé feléptiléssel,
teljes funkcidkkal. Az apa és ledny-
gyermek genetikai vizsgdlata mind-
kett&jiikben kimutatta a VHL-gén
1 tipusét.

Eredmeény,
megbeszélés
Az elmdlt 17 év alatt, dsszesen 135

alkalommal tortént intravitreélis
szUrds nyomadn a teljes értékd élet-



Retinalis capillaris haemangiomatosis esetének - 1/ éve folytatott -
intravitrealis anti-VEGF injekcios kezelésével nyert tapasztalatok

4.a, b c d e faébra: A latdidegf® morfoldgiai valtozasa 2006 és 2024 kozott

4. a abra: 2007-ben az angioma méeg nem nevezhetd jol felismerhetének; a parapapillaris exsudativ depozitumok jelzik
az abnormis érhalézat jelenlétét. (Ezt akkor angiogréfia is igazolta, de sajnos a felvételek nem elérhetdek).

4. b abra: A tumor taplalé- és elvezett erei jellegzetes vastagodasukkal, a duzzanat hajszalereinek szabalytalan
lefutasaval mar a haemangioblastoma képét kezdi mutatni. 20171-re a jellegzetessegek kifejezettebbé valasa mellett a
stromalis szovet szaporodasa el6emelkeddve teszi a |éziot; egyben kordlhataroltabb megjelenést is ad

4. c abra: 2014-ben a kornyez6 fibrosis mar kezdi elhizni a nagyobb ereket és a fibrosis altal kifejezettebben érintett
tertleten a drenald vénaag szukilése is megfigyelheto.

4. d abra: 2018-ban a papillaszéli fibrosis elérehaladott volta mellett az atrofias jelek is fokozottan megfigyelhetok;
maga az elvaltozas sokat lapult; a papilla teruletébdl kiszorult; az erek a massziv hiizo hatas nyoman erésen kanyargo-
sakka, megtortté és beszikultté valtak, a kdrnyezé fibrosis miatt konturjuk nehezebben kivehetd

4. e abra: 2021-ben a fenti tendencidk tovabbi er6stdése lathato; a trakciok nyoman a kis erekbdl apré petechiak,
illetve (itt nem lathato) gyapottépés goc jelezte mikroinfarctusok keletkeztek

4. f dbra: 2024-ben a papilla teruletérdl teliesen kiszorult a tumorszovet, gyakorlatilag fibrotizalodott az elvaltozas.
Ennek eredményeként atrofias-ellapult, gliotikus szévet lathato; a trakciét kiséré apro intraretinalis vérzésekkel. Az
OCT-kepen meég lathato exsudativ jelenségekrél mar nehéz elddnteni, hogy azok az eredeti tumorerek falénak permes-
bilitasi elegtelensegének, vagy a trakcios hatasnak tudhatok inkabb be




Seventeen-year experience with intravitreal anti-vascular endothelial growth
factor (VEGF) injection for retinal capillary haemangiomatosis (Case report)

5. a dbra: 2007-ben a jobb makula kinagyitott részletén egészséges fo-
veareflex mellett a papilla feldl rostiranyban deponalddott kemeny exsuda-
tum-szemcsek latszanak

5. b abra: A 2024-ben ugyanitt finom belfelszini reddzottseg és egyenetlen
csillogas lathatd; ami az ERM jelenléetére utal, A taplald erek elvekonyodtak, a
chorioidealis rajzolat foltossa valt; a fovea kornyezeteben kifejezett pigmente-
gyenetlenseg és kopasos foltok lathatak

B. a abra: Az elsd elérhetd nagyfelbontasu OCT-kéep 201 1-ben készult. A
latoidegfdn és kozvetlen kdrnyezeteben mar a normalis parapapillaris szer-
kezethez képest jelentds valtozasok figyelhetdk meg; a ganglionsejt-reteg
folytatasaban szabalytalan feszkes-rogos metszetld atalakulas lathato, ami a
melyebb retegeket arnyekolja. A szomszedos belsd- es kuls®d magvas reteg-
ben lathatd ddemasodas, kivul igen massziv formaban

B. b abra: 2024-re meélyrehato valtozasok kédvetkeztek be; a papilla tem-
poralis terdleten és a kozvetlen kornyezetében a belfelszint atalakitd glioti-
kus szdbvet mar nagymertekben kompaktalddott; alatta a retinalis struktdra
retegzettsege es szabalyossaga felbomlott, a klulsd, fotoreceptor-reteg is
erodalddott. Temporal iranyban a belsd retinalis retegek alig elkulonithetdek.
A teruletet finom epiretinalis membran (ERM) fedi; ami parapapillarisan laza
belfelszini rancolddast okoz
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vitelt biztosité funkcionélis allapot
megmaradt (0,8 — 0,6 kozotti mono-
cularis visus); mellette a morfolégi-
ai allapot lasst, am a kiinduldsihoz
képest markéns valtozdsokon ment
kereszttl. Legfontosabb eredmény-
nek a progressziv hajlamu papilla-
széli szoliter tumor teljes kifejls-
désének a gatldsa, illetve esetleges
Gjabb tumorgéc kialakuldsanak a
megakadédlyozdsa tekinthets. A
morfolégiai eltérések részben a fib-
rosis, részben az atréfia jelenségei-
bél tevédnek Ossze.

A szemfenéki képen az alapszinval-
tozds — a mdlencsés allapot és tveg-
testi opalossag mellett —az 4ltalanos
keringési jellemz&k gyengtilésére

utalnak. A latéidegfé halvanyabba
valt, ami az eltelt évek fiziolégiai
mértékénél kissé kifejezettebb mér-
tékd idegrostvesztést jelez, féleg
a tempordlis tertletekrSl. A papil-
laszéli képzédmény és kornyezete
erésen zsugorodott, nem alakult ki
tipikus érgomoly, de a retina glio-
tikus atépiilése szembetlng; ami
a kornyez8 szovetek és az erek je-
lent&s elhtzasat eredményezi. Valé-
szintleg ennek a trakciés hatdsnak
tudhaték be a retinalis szévetben
esetenként megjelend petechidk,
illetve mikroinfarktusok gyapotté-
pés gocai. A 1ézié taplalé- és elve-
zetd erei mostanra nagymértékben
beszikiltek. A makula fénytelenné

valt; benne pigment-roégdsodések,
kornyezetében néhdny fehér pont-
szer( lipiddepozitum alakult ki (4.
a,b,c,d e f dbraésb5. a, b dbra).

Az OCT-képeken a papilla érintett
sz€li tertletei, illetve az azzal koz-
vetlen szomszédos teriiletek kom-
paktabba és vékonyabbé valtak. A
belsé rétegek szoveti dlloménydban
nagymértékd szerkezeti 4trende-
z6dés keletkezett; benne a gliosisra
jellemzé rost-szerkezeti kép domi-
nal, a kilsé retinalis rétegek kara-
ra, azokat is jelentésen atszéve. A
belsé rétegek htzé hatdsa nyoman
a kulsébb rétegek is szdmottevéen
atépultek, itt a vékonyodas és szer-
kezeti egyenetlenné valds mérsékelt

7. a abra: A 201 1-ben keszult OCT-felvetelen a makula iranyaba kiterjedd ex-
sudativ kovetkezmenyeket mutatja; a klls® magvas reteg massziv, schisoid ode-
maja mellett a besUrdsodott exsudatumok denzitasai rakodtak a retegek koze

7. b abra: A 2024-ben készult regisztralt metszet anti-VEGF-injekcio adasa
utan egy héettel készult; a cisztozussag visszavonult volta mellett a retina-

lis retegek atrofias jellegd szabalytalan metszeti mintazatat mutatja a papil-
lomacularis zonaban; a belfelszini ganglionsejt-réeteg teljes eltlnese mellett
egyenetlen atmetszetd erlumenek, illetve mikrocisztak latszanak. A fovea
kornyezete nasalisan jelentdsebben erintett; itt a kulsd retegek rogos to-
redezettsege mellett a Henle-réteg szabalytalan rajzolata tlnik fel, utdbbi a
fovea temporalis részeéen leényegesen rendezettebb, de benne szamos denz
depozitum rakodott le
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8. abra: OCT-angiografias felvetel 201 8-bol az an-
gioma eredetileg gomolyszerd erhalozata helyett
a fibrotizalddas nyoman kialakult vesszd-seprlsze-
rd rajzolatot mutatja. A taplalo- és elvezetd erek

erdsen beszikultek

sejtvesztésre utal. A tumoros kép-
z6dmény érhalézata a zsugorodas és
szoveti tdmorédés nyomén gomoly-
szerlrdl vesszGsepriire emlékeztetd
rajzolatGva valt. A papillomacularis
zénédban féként a kozépsé rétegek
vissza-visszatérd cisztézus 6démadja
nyomdan alakult ki néhany kréni-
kus, atréfias folyadék-tireg, emellett
a rétegek ellapuldsa és szerkezeti
szegényedése jellegzetes. A fovea
kérnyéki neurosensoriumban sza-
mottevé mértékben depondlédtak
a denz rogok, ami a lipid exsudatio
beslrlisodésébdl, illetve azok fel-
dolgozasi- és elszallitasi képességé-
nek elégtelen voltabdl fakadhat, de
a Henle-réteg relative megtartott. A
pigmenthdm és fotoreceptorok ext-
rafovedlis részeinek rétegzettsége
nagyrészt megmaradt, azonban a
fovedlis tertileten finom r6gés hulla-
mossag alakult ki. Mindez a fundus-
foto-felvételeken markans valtozas
forméjaban kovethet6k nyomon (6.
a,b,7 a, bés8. dbra).

A VHL-gén a 3. kromoszéma révid

karjan taldlhatd, a 3p25-26 régis-
ban. Az altaluk kédolt fehérjék f&
feladata a sejt oxigénellatottsiga-
tol fliggs szabalyozéds: normoxids
koértlmények kozott enzimatikus
kaszkadrendszeren kereszttil aka-
dalyozzak az erythropoetin, VEGEF,
vérlemezke-eredet névekedési fak-
tor (PDGEF) termel8dését. A muta-
cié a VHL-fehérje funkcidvesztésé-
hez vezet, ezért megemelkednek az
érképzbdést promotdlé novekedési
faktorok (VEGF, PDGEF), amelyek
értjdonképzédést indukalnak. Ez-
zel magyardzhat6é a VHL-asszocidlt
tumorok kifejezetten bé erezett-
sége. Anti-VEGF-kezeléstink ered-
ményessége is ennek tudhaté be; a
megemelkedett, értjdonképzédést
promotalé tényez8k lokélis blokko-
lasa révén.

A betegiink és lednya esetében a ki-
mutatott VHL-gén 1 tipusa igazolé-
dott; ami mellett phaeochromocy-
toma kifejl6dése kevéssé valdszindg,
de fokozott a veserdk kockazata és
varhaték egyéb lokalizacidékban is
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angiomak, illetve haemangioblasto-
mék kifejlédése. Ezért mindketten
rendszeres szlirévizsgalatokra let-
tek irdnyitva. (A 2 tipus phaeochro-
mocytomara kifejezetten hajlamosit
A varidnsa cstkkent-, B varidnsa
fokozott kockéazatot jelent veserdk
kialakulasra; a C varidnsban phaeo-
chromocytomdn kivil mds tumor
nem fordul el (9).

Kovetkeztetések

Esetiinkben betegiink egyik sze-
mében az elérehaladott RCH-gé-
cok a hagyoményos kezelésnek
tekintheté irradidciés, krio- és
lézer-beavatkozasokkal nem bi-
zonyultak eredményesen kezel-
hetének és a szem funkcionalis al-
lapotat elvesztette. A masik szem
enyhe latdspanaszai jelentkezése-
kor a funkcidk szempontjabdl leg-
érzékenyebb teriileten identifikdl-
tuk a tumor kezdeti, de hatdrozott
jellegzetességeit. A régebbrdl alkal-
mazott eljardsok itt nem johettek
szoba. A folyamatosan és rend-
szeresen végzett intravitredlis an-
ti-VEGF-terdpidval hosszi tavon
j6 funkciondlis eredményt érttink
el, szdmottevé mellékhatdst nem
tapasztaltunk. Bar gyégyulds nem
torténhetett és a szemfenéken a
kezelés 17 éve alatt markans val-
tozdsok koévetkeztek be, de Gjabb
géc nem keletkezett és nem ala-
kult ki a tumor florid forméja, st
gliotikus-atréfids  transzformélé-
désa involtciés jellegként értékel-
heté. Tobbfajta forgalomban Iévé
anti-VEGEF-szert  alkalmaztunk,
ezek hatdsosnak bizonyultak, és
hatédserésségiik, illetve tartamuk
tekintetében nem észleltiink sza-
mottevd kiilonbséget.

K&szonetnyilvanitas

Eziton mondunk koszonetet dr. Dam-
janovics  Juditnak, aki a Debreceni
Szemklinika radioterdpids és mitéti
lehetdségeit lehetdvé tette a beteg szd-
mdra. Ugyanigy kdszinettel tartozom
dr. Somfai Gdbornak, aki a 2007 eldtti
iddszakban a kérhdzunkban nem elér-
hetd OCT-vizsgdlatokat végezte el.
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Alapitvany a Tudomanyos Szemészetért

Az alapitvany célja a szemeészeti biokémia, illetve retinakutatas teren kifejtett tudomanyos
tevékenyseég segitése, tovabbi eredmeények elérésének 6sztonzése tovabba a tudomanyos eredményt
elért orvosok és kutatok elismerése penzjutalommal és emleklappal.

Az alapitvany nyitott, a csatlakozok vagyoni hozzajarulasukkal, tamogathatjak az alapitvanyt.

A dijra palyazni lehet biokémiai vagy szemeszeti élettani kutatémunka, illetve retinakutatas alapjan
készitett, az elmult évben megjelent magyar vagy idegen nyelven publikalt tudomanyos dolgozattal.
A pélyazo a palyazati hataridé lejartakor nem lehet tébb 35 évesnél.

A beérkezd palyazatokat a Kuratorium elbiralja és 2025-ben 2 dijat oszt ki:
szemeészeti (retinakutatas) és biokémiai témaban.

A dijakat és az okleveleket a Magyar Szemorvostarsasag Kongresszusan adjuk at.

A palyazatok beadasi hatarideje: 2025. aprilis 30., az SZTE AOK Szemészeti Klinika
Dr. Sohar Nicolette cimére: 6720 Szeged, Koranyi fasor 10-11.

Szeged, 2024. 11. 25.
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