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Az orbita betegségeinek tobb mint egyharmadat a gyulladasos tiunetekkel jard kérképek alkotjak. Ezek egy
része fert6zések okozta infekciézus gyulladas, amelyek silyos, akut, lokalis és altalanos tunetekkel jarnak.
Kérismézésének és kezelésének jol kdrulhatarolt szabalyai vannak.

A nem infekcidzus gyulladasok heterogén csoportot alkotnak. Egy részik specifikus, tehat okai ismertek,
nagyobbik részik nem specifikus, idiopatias, vagyis oka ismeretlen, ez a pseudotumor orbitae.

A specifikus orbitagyulladasok multiszisztémas, tobbnyire autoimmun betegségek lokalis megnyilvanula-
sai. Szamtalan reumatoid, nekrotizald vasculitises, xantogranulomatosisos, valamint spektrum betegseé-
gek, mint az I|gG4-asszocialt betegség, tartoznak ide, sok egyéb, ritka betegség mellett. Ezen betegségek
mindegyike megjelenhet az orbitaban 6nalldéan, vagy lehet egyidejlileg a sokszervi betegség része. Ezeket
az orbita autoimmun asszocialt betegségeinek is nevezhetjuk. A specifikus csoportba tartozik az az ismert
jelenség is, amikor malignus tumoraok, lymphomak, limfoid hiperplazia valtanak ki gyulladasos tuneteket. A
teréapia az alapbetegség kezelését jelenti.

A nagyabbik csoportba tartozo, nem specifikus (NSQI), idiopatias (I0l) orbitagyulladas, a pseudotumor or-
bitae nem véletlendl kertl a szakmai érdekl6dés kdzéppontjaba. Nemcsak oka ismeretlen, de diagnosztikai
és terapias szakmai elveit sem lehet minden esetre vonatkozoan meghatarozni és azt kdvetni. A betegség
lefolyasa, és a kezelésre adott reakcid nem kiszamithato.

A kodzlemeény célja, hogy néhany diagnosztikus és terapias sarokpontot megvilagitson.

Orbital pseudotumor

More than a third of orbital diseases are of inflammatory origin. Some of them are infectious inflamma-
tions, which are associated with severe, acute, local, and general symptoms. There are well-defined rules
for their diagnosis and treatment.

Non-infectious inflammations form a heterogeneous group. Some of them are specific, i.e., their causes
are known; most of them are non-specific, idiopathic, i.e., the cause is unknown; this is orbital pseudotumor.
Specific orbital inflammations are local manifestations of multisystem, mostly autoimmune diseases.
Countless rheumatoid diseases, necrotising vasculitides, different forms of xanthogranulomatous, and
spectrum diseases such as IgG4-associated disease are included here, among many other rare diseases.
All of these diseases can appear in the orbit independently, or they can be part of a multi-organ disease at
the same time. They can be called autoimmune-associated diseases of the orbit. The specific group also
includes the well-known phenomenon when malignant tumors, lymphomas, and lymphoid hyperplasia cause
inflammatory symptoms. Therapy means treating the underlying disease.

The non-specific (NSOI), idiopathic (I01) orbital inflammation, so-called orbital pseudotumor, which makes up
the largest part of orbital inflammations, is not inadvertently the focus of professional interest.

Not only is its cause unknown, but its diagnostic and therapeutic professional principles are also impossible to
determine and follow in every case. The course of the disease and the reaction to treatment cannot be predicted.
The purpose of this publication is to shed light on some diagnostic and therapeutic cornerstones.
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Orbital pseudotumor

Bevezetés és
definicio

A pseudotumor orbitae terminus
technikust  Birch-Hirschfeld — alkal-
mazta elséként 1905-ben, Heidel-
bergben tartott el6addsédban, majd
1906-ban irt kényvének errdl sz6lé
fejezetében (1). A j6 megfigyel6ké-
pességgel rendelkez8 szemészorvos-
nak ugyanis feltdint, hogy a pacien-
sei kozott vannak olyanok, akiknek
orbitatlinetei spontdn vagy az ak-
kori, ugyancsak korlatozott terdpi-
as lehet8ségek (higany, Kalium-jo-
did, arzén, kinin) hasznélata utdn
megszlntek. Ide sorolta azokat is,
akiknél exophthalmus miatt Kron-
lein-mftétet végezve nem koriilirt
daganatot, hanem diffdz gyulla-
désos sejtes infiltraciét talalt, vala-
mint azokat, akiknél taldlt ugyan
kortlirt tumort, de a szdvettani
lelet nem neoplaziat, hanem kréni-
kus gyulladést igazolt. A ,pseudo-
tumor” elnevezés ol kifejezte azt a
tényt, hogy morfolégiailag tumort
utdnz6 szovetszaporulatrél van
sz6, amely azonban nem tumorsej-
tekbdl éptil fel.

Arthur - Grove 2013-ban  rendki-
vil figyelemremélté cikket irt a
téma szakmatorténeti fejlédésérdl,
amelynek appendixeként kozreadta
az eredeti ,scientific German” nyel-
ven irt Birch-Hirschenfeld cikk angol
nyelvd forditdsat (2).

A pseudotumor orbitae természeté-
nek fokozatos felismerése megko-
vetelte a név megvaltoztatdsit. Az
1920-as években angol-amerikai
irodalomban jelent meg az ,inflam-
matoric  pseudotumor”,  elneve-
zés, amely mar kifejezte azt, hogy
gyulladasos folyamatrél van szé.
A mai hivatalos némeklatdrédban a
nem infekciézus, nem specifikus,
(non-specific orbital inflammation:
NSOI), vagy mas néven idiopatias
orbitagyulladas (idiopathic orbital
inflammation: IOI) elnevezésekkel
talalkozunk. A mindennapi gyakor-
latban hasznaljuk a pseudotumor
orbitae megnevezést is.

Az idiopatias orbitagyulladas (IOI)
az orbita képleteinek nem infek-
cibzus, gyulladdsos eredetd tér-
szUkité folyamata, amelynek oka

1. abra: Jobb oldali akut, diffuz 10Il, gyulladasos
tUnetekkel, exophthalmussal

ismeretlen, és amely j6l reagal szte-
roidkezelésre. Szévettanilag limfo-
citdban gazdag, nem specifikus
gyulladas képét mutatja, az esetek
egy részében fibrézissal. Az IOI a
latdideg direkt kérositdsanak kivé-
telével az orbita valamennyi képle-
tét megtdmadhatja. Az IO] kizéré-
sos diagnézis, ami azt jelenti, hogy
mindazokat a kérokokat, amelyek
a specifikus gyulladdsokban meg-
jelennek, a diagnosztika minden
szlikséges eszkozével ki kell zarni.
Az 1970-es évektsl megjelend kép-
alkoté diagnosztika, majd a robba-
nésszertien fejl6dé immunoldgiai,
immunhisztokémiai és genetikai
ismeretek Gjabb és Gjabb csoporto-
kat vélasztottak le, illetve jellemz&
tulajdonsagokat ismertek fel az IOI-
val kapcsolatosan. Mindezek elle-
nére az IOl jelenleg is a 3. leggya-
koribb orbitabetegség az endokrin
ophthalmopathiét és a [ymphomat
kovet8en (1. abra).

Patofiziolagia

Az 1Ol etiolégidja és patogenezi-
se jelenleg nem ismert. Fert6zéssel
kapcsolatos elméletet vet fel, hogy
egyes esetekben a fels6 légutakat
érinté virusos vagy bakteridlis fer-
t6zés el6zi meg az O] kialakulésat,
mint példaul Streptococcus, herpes
simplex vagy az Epstein—Barr-virus-
fertdzéshez kapcsolédéan. A vizs-
galatok azonban ellentmondéak,
egyértelmd, kovetkezetes Osszefiig-
gést nem lehetett kimutatni (9).

Az JOI gyakran jelenik meg au-
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toimmun betegségekhez kapcso-
I6déan, mint a Crohn-betegség, a
szisztémds lupus erythematosus
(SLE), a rheumatoid arthritis (RA),
a myasthenia gravis, a spondili-
tis ankilopoetika (Bechterew-kor).
Momberts mar 1997-ben leirta, hogy
IOl betegeinek 10%-dban taldlt
egyidejtileg zajl6 autoimmun be-
tegséget (4). 2007-ben Sobrin és mun-
katdrsai 27, myositis miatt inflixi-
mabbal kezelt betegiik kozott 21
esetben dertilt ki koincidentélisan
reumatoldgiai betegség (5). Az 10]
lehet egy tobbszervi autoimmun
betegség része, amennyiben orbi-
tdbol nyert biopszia hisztolégiai
képe ennek megfelel. Ilyen lehet a
GPA, az IgG4-RD, valamint a Sjog-
ren-szindréma (6). Ha a szdvettani
vizsgalat 10OI-t igazol, azonban a
betegnek van mads, ismert autoim-
mun betegsége (Crohn, RA, SLE),
akkor arrél van szé, hogy kettd
vagy tobb autoimmun betegség zaj-
lik egyidejtileg egyazon beteg szer-
vezetében, amelyek koziil az egyik
az IOl Ezek izgalmas, de minded-
dig inkdbb elméleti kérdések. A te-
répidt ugyanis érdemben nem befo-
lyasoljak, amelynek alapja tovébbra
is nagyrészt a szteroid, illetve més
immunszuppressziv, citosztatikus
és bioldgiai terdpids szerek.

Atabay és munkatdrsai myositises be-
tegekben a szemizom antigénjeivel
szembeni keringé ellenanyagot mu-
tattak ki, amelyrél kidertlt, hogy
endokrin ophthalmopathids bete-
gekben is megtaldlhatéak (7). Ez
Gjabb érdekes kérdést vet fel az EOP
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és 101 patogenezise kozott, az au-
toimmun reakciét kivalté antigén
egyikben sem ismert.

Wladis és munkatdrsai a kulonbozé
citokinek, mint interleukinek, az
interferonok, a tumornekrézis-fak-
tor-alfa megemelkedését tapasztal-
tdk IOI-s betegekben (8). Az eddigi
kutatdsok és a klinikai megfigyelé-
sek, mint a szteroidkezelés hat4sos-
séga is, az 1Ol etiopatogenezisének
immunmedialt, autoimmun mecha-
nizmusat val6szinGsitik, amelyet
genetikai predispozicié és bizonyos
koérnyezeti tényezdk felerésithetnek.

Klinikai kép és
szemeészeti tunetek
Az JOI érintheti az orbita egy vagy
tobb, vagy valamennyi képletét.
Megkiilonboztetiink lokalizalt és
diffaz format. A lokalizalt forma
gyakorisagi sorrend szerint a ko-
vetkez4: dacrioadenitis, orbitalis
myositis, perineuritis, scleritis pos-
terior. A difftz forma morfolégi-
ailag tumorra emlékeztet, lehet
intrakondlis, izomkénuszon belil
elhelyezkeds, és/vagy extrakonalis,
az izomkénuszon kivil elhelyez-
kedé. A fissura orbitalis superioron
kereszttil a koponyabézisra vagy a
sinus cavernosusba terjedhet. Az
utébbit  Tolosa—Hunt-szindrémdnak
nevezziik.

Antero-posterior irdnyba haladva
elkiilonithetjik az elilsé, a diffdz, a
posterior és az apikalis lokalizaciét
(9, 10, 12).

A orbitacstcsban elhelyezkeds, api-
kélis forma lokaliz4ci6ja miatt a

legstlyosabb  funkcidsériiléseket
okozza, mivel az orbitacstcs kép-
leteit, a nervus opticust, a szemiz-
mok eredését és a szemmozgatd
agyidegeket komprimaélja.
Tobbnyire egyoldali, de ismétls-
dé fellingolds esetén jelentkezhet,
akar véltakozva, az ellenoldalon is,
ritkdbban egyszerre mindkét olda-
lon. Kétoldali, egyidejtleg jelent-
kez& folyamat inkdbb szisztémads
betegségre utal. Valamennyi lehet
akut, szubakut és fokozatosan, kré-
nikusan kezdéds. Az IO 4ltalaban
féloldali, akutan fellaingolé gyulla-
désos tiinetekkel kezd&dik. Jellem-
z6 a hyperaemia, 6déma, chemosis,
fajdalom. A kezdet azonban lehet
alattomos, elhtzédé, krénikus is,
ebben az esetben a gyulladasos tu-
netek kevésbé kifejezettek, ink4dbb
egy mérsékelt fokd exophthalmus
és a funkcidsériilés domindl. Mig
az akut esetben a szévettani képre
a gyulladasos sejtes beszlrédés és
az 6déma jellemzd, a szklerotikus
formdban nem-specifikus fibrézis
lathaté. Az akut eset Ol reagdl szte-
roidra, a fibrotikus tipus barmely
kezelési kombinéciéval nehezen be-
folyasolhaté. Lokalizaciétdl fliggs-
en, az irradiaciés kezelés, és/vagy a
terime sebészi megkisebbitése javu-
last eredményezhet (10, 12, 13).
Vita folyik arrél, hogy a krénikus,
granulomatézus, fibrézus forma az
akut gyulladds transzformacidja,
vagy 6ndll6 entitas. A klinikai tapasz-
talat inkabb az utébbit erdsiti meg.
Az IOI gyants beteg vizsgalata so-
rén a ,kizdrasos diagnézis” logikéja
szerint kell eljarnunk.

Az anamnézis felvételekor rakér-
deztink a ttnetek kezdetének ide-
jére, és arra, hogy voltak-e mar ko-
rdbban hasonlé panaszai, illetve
tnetei. Volt-e, vagy van-e jelenleg
is zajl6é autoimmun vagy malignus
tumoros betegsége. Az IOl t6bbnyi-
re akutan indul, van azonban kré-
nikus, granulomatézisos forméja is.
Rogzitjik a kiilsé tiineteket pon-
tos leletezéssel, lehet8ség szerint
fénykép készitésével is. A klinikai
tiineteket részben meghatdrozza
a folyamat lokalizacéja. A gyulla-
dasos tiinetek koztl leggyakoribb
a hyperaemia és az 6déma, ezt ko-
veti a f4jdalom és az exophthalmus.
Periorbitalis ©déma, hyperaemia,
exophthalmus ptézissal inkdbb
IOI-ra utal, mig endokrin ophtal-
mopathidban (EOP) ugyanezek a
tinetek tipusosan fels§ szemhéji
retrakciéval (Graefe-tiinet) tédrsul-
nak. Szemmozgés-korldtozottsa-
got, kovetkezményes kettGslatast
okoz a szemizmok funkcidsériilé-
se a benntik zajlé akut gyulladas
vagy fibrézis miatt. Diplopia léphet
fel mechanikus okbdl a szemgoly6
diszlokaciéja vagy a szemizmok
vongéldsa miatt, az utébbit az int-
raorbitalis térszikilet okozza. Az
orbitacsticsban elhelyezked  fo-
lyamat kovetkezménye sulyos la-
tasromlds lehet a nervus opticus
kompressziéja révén.

Ha szemhéjakat attapintva az 6dé-
masnak tiné duzzanatban szévet-
szaporulatot észleliink, a granulo-
ma mellett felmertl a lymphoma
lehetésége is (10, 12), (2. a és b
abra).

2. a és b abra: Jobb oldali, az alsd egyenes szemizmot involvald, az alsd szem-
heéjba terjed®d nem specifikus gyulladasos folyamat. A bulbus felfelé diszlokalt
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Diagndézis, differen-
cialdiagnézis

A diagnézis feldllitdsdban fontos
szerepe van a képalkoté vizsgala-
toknak. A részletekre az egyes be-
tegségformdkndl fogunk kitérni
(18).

Laboratériumi  vizsgdlatok koziil
rutinszertien teljes vérképvizsgala-
tot végziink, kilonésen informa-
tivak lehetnek akut szakaszban a
megemelkedett gyulladdsos para-
méterek:  vorosvértest-sillyedés,
C-reaktiv-protein, ~CRP-vizsgélat.
Az esetlegesen felmerilé autoim-
mun betegségek megerSsitése vagy
kizéarasa céljabdl immunszerolégiai
vizsgalatokat is kértink. Ezek koziil
célszer az ANA (antinuclear anti-
bodies, SLE), ANCA (antineutrophil
cytoplasmic antibodies: sziszté-
més vasculitisek, GPA) ACE (angi-
otensin-converting enzyme levels:
szarkoidézis), szérum IgG4-szint,
SS-A, SS-B (Sjogren-szindréma) és a
RF (reumatoid faktor) vizsgilatok
elvégzése. Az immunhisztokémiai
vizsgalatokhoz sziikséges vérvétel
mindig a szteroidkezelést megeld-
zGen torténjen! Hangstlyozni kell
azonban, hogy a negativ eredmény
nem bizonyitd erejd, pozitiv ered-
mény pedig nem csak egy bizonyos
betegsége utal. A beteg tlineteit 6sz-
szességiikben, tobb szakember be-
vondséaval kell értékelni (14).
Tipusos esetekben ezek a vizsgala-
tok elégségesek lehetnek a diagné-
zis felallitdsahoz és a kezelés meg-
kezdéséhez. Biopszidra azonban
az 10I megerdsitéséhez vagy kiza-
rdsdhoz gyakrabban van sziikség,
mint mds, egyértelmd orbitabe-
tegségeknél. Szemhéji csomdk, a
megnagyobbodott kénnymirigy és
a diffdz intraorbitalis térszdkiilet
gyakran okoz differencidldiagnosz-
tikai problémat. A ,great mimics”™
az 10, a lymphoma és a metaszta-
zis csak célratord, pontos anamné-
zisfelvétellel és biopszidval kilonit-
hetd el egymdstdl (3. abra).

Ritka esetben megtorténik, hogy az
IOI-s tiinetek miatt végzett immu-
nolégiai vagy akar szévettani vizs-
galat derit ki a betegnél egy addig
nem fel nem fedezett autoimmun

3. abra: Tudédkarcindma-metasztazis. Gyulladasos
folyamattol a pozitiv anamnezis és a biopszia kulo-

niti el

folyamatot. Sajat anyagunkban di-
agnosztizaltunk diffGz orbitatu-
mor biopszidjabél GPA-t, feltétele-
zett kénnymirigy-pseudotumorbdl
sarcoidosist és IgG4-RD-t. A latés
és szemmozgdsok veszélyezteté-
se miatt myositisekben és apikalis
térszlkiilet eseteiben csak nagyon
ritkdn és indokolt esetben végzink
biopszidt. A beavatkozds min-
dig kiils6 feltardsbol torténik. Td-
biopszidval nem nyertink elegendé
anyagot, mert a koros szévet gyak-
ran kemény, témott, szklerotikus
(1. tablazat).

Dacrioadenitis

A konnymirigy tobbféle betegség
predilekciés helye. Lokalizalt IOI
leggyakrabban a koénnymirigyben
jelenik meg, bér alig marad el ettdl
a masodik helyet elfoglalé myosi-
tis, egyes szerz6k a myositist gya-
koribbnak taldltdk. A benignus és
malignus epithelialis tumorok, lym-
phomék, vaszkuldris 1ézidk, infek-
cibzus gyulladdsok, autoimmun
szisztémads betegségek és a nem spe-
cifikus gyulladdsok (pseudotumor
orbitae) elkiilonitése felel6sségteljes
és nem mindig kénny feladat.

A kénnymirigyben az IOI-t kéve-
téen leggyakoribbak a lymphomak,
legfontosabb az életet veszélyez-
tet§ adenoid cisztikus karcinéma
felismerése, és a benignus pleomorf
adenoma helyes diagnézisa.

A konnymirigy valamennyi térfog-
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lal6 folyamata hasonlé klinikai tii-
netekkel jelentkezhet. A fels6 szem-
héj duzzadt, a duzzanat a laterdlis
harmadban kifejezettebb, ezaltal a
fels6 szemhéjszél fektetett S-alaku
lesz. A megnagyobbodott kénny-
mirigy tapinthatéva vélik a felsé-la-
terdlis orbitaszél elétt, mellett vagy

1. tablazat: A pseu-
dotumor differencial-

diagnosztikaja a mani-
fesztaciok lokalizacioja
szenrint

Eliils6 lokalizacio
betokosodott idegen test (fal)
posztszeptalis cellulitis

Diffaz, intraorbitalis gyulladas
lymphoma, metasztazis
GPA

Apikalis lézio
Tolosa—Hunt-szindréma
lymphoma
metasztéazis

Dacrioadenitis
lymphoma
benignus limfoid hiperplazia
sarcoidosis
GPA
epithelialis tumorok

Myositis
EOP
metasztéazis
intraorbitalis lymphoma
carotido-cavernosus fisztula
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4. a es b abra: Bal oldali, tipusos tuneteket mutato, a kdnnymirigy szemheji le-
benyet is erint® nem specifikus dacrioadenitis

mogott. A gyulladdsos granuloma
és a malignus kénnymirigy-tumor
tomott, kemény tapintatd, a csont-
hoz régzilt, a [ymphoma rugalmas,
mobilis, retroponalhaté. Hyperae-
mids bér, spontdn, vagy tapintds-
ra jelentkezé fajdalom gyulladasra
utal. Hyperaemids lehet a fels§ at-
hajlas kiils6 harmada és a bulbaris
conjunctiva is. Ez lehet gyulladas
jele, de felveti lymphoma lehet&sé-
gét is. Lymphomadban a tipusos ,la-
zac szind” szovetszaporulat is meg-
jelenik a conjunctiva alatt.

A megnagyobbodott  volument
kénnymirigy a szemgolyét befelé-
lefelé diszlokalja, ezért a betegnek
tobbnyire mérsékelt fokd exoph-
thalmusa és kifejezett bulbus disz-
lokacidja van. A szemmozgasok
ennek megfeleléen kifelé-felfelé te-
kintéskor korldtozottak, kett&slatas
jelentkezhet.

IOI-ban az MR (és/vagy CT) vizs-
galat a megnagyobbodott kénny-
mirigyet abrdzolja, a kontraszt-
anyagot kozepes intenzitédssal,
egyenletesen halmozza, a konttr
egyenetlen, elmosédott hatard lesz.
A gyulladasos folyamat meghalad-
hatja a kénnymirigy tertiletét, felfe-
1é medidlisan és hétrafelé, valamint
a kiils6 egyenes szemizom mentén
a zsirszévetben terjed, a szemgo-
lyét jellemz8en korbevéve. Sajnéla-
tos médon ez a megjelenési forma
granulomds folyamatra és lympho-
méra egyarant jellemzé. A diff(zi6
stlyozta MR-képalkotdssal nagy
biztonsaggal elkiilonithetd a lymp-
homa a gyulladésos folyamattél.

A pleomorf adenoma anamnézise

hosszt, hénapok, évek is lehetnek.
CT- és MR-vizsgalat éles hatard,
kerek vagy ovilis, a kontrasztanya-
got kifejezetten élénken, homogé-
nen halmozé terimét igazol. A fossa
lacrimalis lehet kimélyult, de nem
destrudlt.

Adenoid cisztikus karcinéma (ACC)
anamnézise révid, hetek, 2-3 hénap
alatt progredial. Jellemz& tiinete a
fajdalom, a neurogén terjedés miatt.
Képalkoté vizsgalatokon a tumor
nagyméret(i, szabalytalan alakd, el-
mosdédott hatédrd, a kontrasztanya-
got heterogén médon halmozza, a
csontot destruélja.

A felsorolt betegségek kozil pleo-
morf adenoma gyantja esetében ké-
sébbi recidivat okozé veszélye mi-
att tilos biopsziat végezni, a tumort
tokosan kell eltavolitani. ACC gya-
nu esetében lehet, de tébbnyire nem
szlikséges, a preoperativ diagnézis
nagy valészintiséggel a klinikai és
radioldgiai tiinetek alapjan megerd-
sithetd, radikélis mdtétet kell vé-
gezni. JOI és lymphoma biztonsag-
gal csak biopsziaval kiilonithet§ el
(4. a és b abra).

Ha a betegnek szisztémads autoim-
mun betegségre utalé tiinete nincs,
és a tiinetek nem infektiv kénnymi-
rigygyulladasra utalnak, a szteroid-
kezelés elkezdhets. Immunszerol6-
giai vizsgalatokat és/vagy biopsziat
akkor is kell végezni, ha a folyamat
szteroidkezelésre nem reagal kielé-
git8en, vagy recidival (10).

A kénnymirigyben a kovetkezd
autoimmun betegségek megjelené-
se jellemzé: IgG4-RD, sarcoidosis
(11), GPA, Sjogren-szindroma. Ennek
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megfelel6en a szérum IgG4-szintet,
ACE, ANCA, SS-A, SS-B szerolégiai
vizsgalatokat érdemes megnézni.

Myositis

Az IOI gyakorisdgban masodiknak
talalt, de nagysagrendileg a dacrio-
adenitissel hasonlé szamu izolalt
formaéja: révid anamnézis, fajdalom,
chemosis, periorbitalis és az érintett
izom feletti conjunctiva hyperae-
mia, diplopia jellemzi. A fajdalom
és a szemmozgas-korlatozottsag fo-
kozédik az érintett izom mdikodési
iranyaba tekintéskor. Erintett lehet
egy- vagy tobb, esetleg valamennyi
kiils6 szemizom, lehet egy- vagy
kétoldali. Az izomérintettség gya-
korisagi sorrendje: medidlis, felsg,
kilsé, alsé egyenes szemizom.

Differencidldiagnosztikai ~ szem-
pontbdl elsésorban az endokrin
ophthalmopathia (EOP) johet sz6-
ba. Jellemzé kiilonbség klinikai-
lag, hogy az EOP-ban szemmoz-
gas-korlatozottsag az érintett izom
funkciéjaval ellentétes iranyban
marad el, leggyakrabban az alsé
egyenes szemizom érintett, és tipu-
sos a Graefe-tiinet (a fels6 szemhéji
retrakcié) jelenléte. A trakcids teszt
mindkét betegségben pozitiv lehet.
Képalkoté vizsgalatokkal igazolha-
téan okuldris myositisben az izmok
inas része is megvastagodik. Diffe-
rencidldiagnosztikai szempontbdl
az EOP, a lymphoma és a szemiz-
mokba adott metasztazisok johet-
nek széba. EOP-ra jellemzd a Grae-
fe-ttinet, képalkoté vizsgédlatokkal
az izom inas része megkimélt, az
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5. a es b abra: Jobb oldali ktils® egyenes szemizmot

abdukcio

5. c abra: A CT-képen az izom a tapa-
dasanal is megvastagodott

izom megvastagoddsa orsé alakd.
A lymphoma a szemizmokat tobb-
nyire nem infiltrdlja, inkabb koértl-
veszi. A mamma, a prosztatakar-
cinéma és a melanoma malignum
adhat metasztdzist a szemizmokba,
klinikailag és morfolégiailag 4ltala-
ban megkiilénboztetheték a myosi-
tistSl.

Az idiopétids myositis is tarsulhat
autoimmun betegségekkel, jellem-
z6en Crohn-betegséggel (5. a, b, c,
d 4bra).

Ha a betegnek szisztémads autoim-
mun betegségre utalé tlinete nincs,
és a tUnetek nem infektiv konny-
mirigy-gyulladasra utalnak, a szte-
roidkezelés elkezdhets. Immun-
szerolbgiai vizsgdlatokat és/vagy
biopsziat akkor is kell végezni, ha a
folyamat szteroidkezelésre nem re-
agal kielégit6en, vagy recidival (10).
A konnymirigyben a kévetkezd
autoimmun betegségek megjelené-
se jellemzé: IgG4-RD, sarcoidosis
(11), GPA, Sjogren-szindroma. Ennek
megfelel6en a szérum IgG4-szintet,
ACE, ANCA, SS-A, SS-B szerolégiai
vizsgalatokat érdemes megnézni.
Képalkoté vizsgalatokkal igazolha-
téan okuldris myositisben az izmok

inas része is megvastagodik. Diffe-
rencidldiagnosztikai szempontbdl
az EOP, a lymphoma és a szemiz-
mokba adott metasztazisok johet-
nek széba. EOP-ra jellemzd a Grae-
fe-tiinet, képalkotd vizsgélatokkal
az izom inas része megkimélt, az
izom megvastagoddsa orsé alakd.
A lymphoma a szemizmokat tobb-
nyire nem infiltrdlja, inkabb kértl-
veszi. A mamma, a prosztatakar-
cinéma és a melanoma malignum
adhat metasztédzist a szemizmokba,
klinikailag és morfolégiailag 4ltala-
ban megkiilonbéztetheték a myosi-
tistSl.

Az idiopétids myositis is tarsulhat
autoimmun betegségekkel, jellem-
z6en Crohn-betegséggel (5. a és b
abra).

Szteroid addsdra gyorsan és latva-
nyosan javul. Azonban recidivara
hajlamos, eléfordulhatnak ismétls-
dé epizédok, hulldimzé lefolyasu ja-
vuldsokkal és exacerbacidkkal. Kré-
nikus, heges allapotban a trakcids
teszt pozitiv lesz.

A gyoégyulas, kiilonosen akkor, ha
tobb izmot érint a betegség, gyak-
ran maradvanytinetekkel torténik.
Ez azt jelenti, hogy a heges, meg-
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erintd myositis,

csokkent

5. d abra: EOP-ban az izommegvasta-
godas orsoszerd, az inas rész intakt

rovidilt szemizmok miatt a szem-
mozgasok nem vélnak szabadds, a
betegnek tartds, zavaro kett&slatasa
marad vissza, amely akir mdtéttel
akar prizmas korrekciéval tobbnyi-
re nem javithaté kielégit&en.

Scleritis posterior,
perineuritis nervi
optici

Ritka el8forduldstak. A diffaz tipu-
st 10 terjedhet az orbitdbdl bulbus
hatsé poélusara és/vagy az optikus
hivelyre. Mindkett6 fajdalommal
és latasromlassal jar.

A scleritis posteriorhoz myositis is
tarsulhat. A diagnézis B-scan ult-
rahangvizsgalattal igazolhaté. A
gyulladasos folyadék felszaporodik
a sclera és a tenon tok kozott, illetve
a nervus opticus kezdeti szakaszén,
B-scannel vizsgdlva az dn. T-sign
képét rajzolva ki.

A perineuritis nervi optici az opti-
kus hiively gyulladasos folyamata.
A gyulladas direkt médon az axo-
nokat nem kérositja, de a megvasta-
godott opticushtively kompresszié-
ja révén pangdsos papillat és sulyos
latasromlast okoz. Azonnali szte-
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roid l6késkezelésre gyorsan reagél,
teljes vizusjavulds érhetd el.
Differencidldiagnosztikai szempont-
bél morfolégiailag opticushiively
meningeomadjara gondolhatunk. A
klinikai lefolyds azonban kiilénbo-
zik, az exophthalmus és a latasrom-
14s lassan, évek alatt alakul ki.

A Tolosa—Hunt-szindroma az 10l
akut, lokalizalt formdjanak tekint-
het6, amely a sinus cavernosus terii-
letén jelenik meg, és tipusosan félol-
dali. Korabbi elnevezése: fajdalmas
ophthalmoplegia externa, j6l jellem-
zi a tlinetegyiittest: az érintett oldal
hirtelen kezd6d6 féjdalmaval és a si-
nus cavernosusban futé valamennyi
(IIL, IV,, V., V1) agyideg érintettsé-
gével jar, amelyhez exophthalmus és
pangésos tlinetek tarsulnak. Képal-
koté vizsgélattal jol lathatd a sinus
cavernosus kiszélesedettsége. Szte-
roidkezelésre jél gyégyul, kitjuldsra
kevéssé hajlamos.

Az orbita nem
infekcidzus gyulla-
dasaihoz gyakran
kapcsoladé autoim-
mun, szisztémas
betegseégek

Mint tobbszér hangsilyoztuk, az
IOI kizérasos diagnézis, a kévetke-
z6kben felsoroljuk azokat a gyakrab-
ban el6fordulé betegségeket, ame-
lyeknek az IOI-ban szerepiik van.

Limfoproliferativ betegsegek
és lymphoma

A lymphoma az orbita leggyakoribb
daganata. Az 6sszes szemkornyéki
lymphoma kozel fele az orbitdban,
masik fele a conjunctivikban és a
szemhéjakban lokalizalédik. Kelet-
kezhet primeren az orbitdban, a
kénnymirigyban és a szemhéjakban,
vagy lehet szekunder médon a szisz-
témads lymphomabetegség lokalis tii-
nete. El6fordulhat egy- vagy mind-
két oldalon, szemhéji lokalizacié
esetén akdr mind a négy szemhéjban
megjelenhetnek. A szemhéjakban a
granuloma témottebb, kemény ta-
pintatd, a lymphoma rugalmas, mo-
bilis, hurkaszerd. A kénnymirigy

B8. a dbra: Diffuz B-sejtes lymphoma

B. c abra: Orbita CT-felvétel, diffuz B-sejtes
lymphoma

IOI kapcsan mar emlitettiik, hogy
morfolégidjdban a két folyamat nagy
hasonlésagot mutat (23).

Barmely lokaliz4ciéban is van a
lymphoma gyants elvaltozas, biz-
tos diagnozis csak biopsziaval nyer-
heté. A szoévettani eredménynek
ugyanis a terdpia megtervezésében
is dontd szerepe van. Biopszia vég-
zésekor fontos szempont, hogy a
szemhéjban 1év8 lymphoma subpe-
riorbitélis elhelyezkedésd.
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Doénté tobbségtik alacsony malig-
nitdsd, B-sejtes non-Hodgkin-lymp-
homa. Az orbitdban nyirokcsomadk
nincsenek, a szem és adnexumai-
nak lymphomadi extranodalis mar-
gindlis zéna lymphomak, amelyek
a nyalkahdartydhoz kapcsolédé lim-
foid szovetekbdl (mucosa-asso-
ciated lymphoid tissue — MALT)
keletkeznek. Kimutattdk, hogy a
kénnymirigy acinusaiban, a con-
junctivaban és a kanalikuszokban is
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van MALT, amely féleg T-sejtekbdl
éptl fel (18). A difftdz nagy B-sejtes
malignus lymphoma (DLBCL) eb-
ben a régiéban ritka megjelenésd (6.
a, b és c dbra).

Granulomatosis polyangitissel
(GPA)

Poliszisztémas granulomatézus be-
tegség, nekrotizdlé wvasculitissel.
Tipusosan az orrban és az orrmel-
léktiregekben, valamint a tiidékben
kezdédik. Az orbitdra szekunder
modon terjedhet a mellékiiregek-
bél, vagy kilén gécként, akar els§
tinetként is jelentkezhet. IOI diffe-
rencidldiagnosztikai szempontbdl
ez utébbi jelenthet kihivast. Korai
stddiumban a szemregi diagné-
zis konftzus, részben a szdvettani
kép miatt, részben mert az egyéb-
ként  diagnosztikai jelent&ségii
ANCA-teszt a korai fazisban nem
mindig pozitiv. Az orbitdbdl nyert
minta ugyanis, ha nem elég mély,
nem mindig tartalmazza a tipusos
vasculitises képet, viszont lehetnek
benne IgG4-pozitiv plazmasejtek.
Sokszervi érintettség mellett a be-
tegség sulyos lefolydst, laz, fajda-
lom, éaltaldnos gyengeség jellemzi.
Immunszuppressziv kezelés tartds
remisszidkat eredményezhet, de a
végsé kimenetel] fatélis.

Immunglobulin-4-asszocialt
betegseg, (IgG4 related
disease, IgG4-RD)

Az utébbi 2-3 évtizedben kertlt
az érdeklédés kozéppontjdba. Ja-
pan szakemberek észlelték, hogy
az autoimmun pancreatitisek (AIP)
egy részében a szérum IgG4-szintje
jelentésen megemelkedett, szteroid-
terdpia hatdsdra viszont normali-
zélédott. Igy egy eddig ismeretlen
és j6l mérheté adattal lehetett jel-
lemezni az AIP betegségcsoportot.
Késébb kidertilt, hogy az emelke-
dett IgG4-szinttel jaré IgG4-RD
nemcsak az AIP-hez kotédik, ha-
nem multiszisztémdés betegségként
csaknem valamennyi szervben, el-
s6sorban a kils§ elvalasztast mi-
rigyekben jellemzé szovettani kép-

pel rendelkez8 pseudotumor-szerd
szovetszaporulatokat okoz. A leg-
gyakrabban megtdmadott szerv a
hasnyalmirigy, ezt koveti a kénny-
mirigy, és a nyalmirigyek, az epe-
vezeték (cholangitis), a vese, a ret-
roperitoneum és az aorta. Infiltralja
a nyirokcsomdkat, a menixeket, a
prosztatdt, a pajzsmirigyet (24), a
pericardiumot és a bért. Polisziszté-
més formaéja stlyos betegség, a ko-
rai diagnézis és a személyre szabott
immunszuppressziv kezelés az élet-
mindség szempontjabdl kiemelkedd
jelent&ségti.

Szemészeti szempontbél az IOI
differencidldiagnosztikdjdban  jat-
szik szerepet. Az IgG4-RD jelent-
kezhet az orbitdban ¢nélléan, vagy
multiszisztémads betegség részeként.
Az IgG4-hez tarsult orbitatiinetek
jellemzéen akutan kezdédnek ki-
fejezett gyulladésos tiinetekkel. El-
sésorban a konnymirigyet betegiti
meg, lehet egy- vagy mindkét olda-
li. Kevésbé gyakran, de megnyilva-
nulhat a szemizmokban myositis-
ként, vagy az orbita zsirszévetében
keletkezé difftz forméban. Bizarr
megjelenési formadja a nervus infra-
orbitalis megvastagodottsiga, amely
képalkoté vizsgalatok koronélis
metszetein jol megfigyelhets. Kli-
nikai és radiolégiai tiinetek alapjan
— kivétel ez utébbi tiinet, amely igen
ritka — nem differencialhaté el az
idiopdtids orbitagyulladastdl. IgG4
szérumszintjének mérését érdemes
elvégezni, azonban a normaélszint
nem zarja ki a betegség lehet&ségét.
Andron és munkatdrsai 2017-ben 105
olyan beteg klinikai és hisztolégi-
al adatait vizsgaltak djra, akiket
kordbban pseudotumor orbitae-
val, reaktiv limfoid hiperplaziaval
és lymphomaval diagnosztizéltak
(28). 18 beteg diagnoézisa bizonyult
IgG4-nek (17,75%), akik kozl 8 be-
teg korabbi diagnézisa volt IOI, 5
betegé limfoid hiperplazia, 2 bete-
gé lymphoma. Ez utébbi azért nem
meglepd, mert ismert tény, hogy az
IgG4-betegség talajan megjelenik a
lymphoma. Ez a tanulmény is arra
hivja fel a figyelmet, hogy ezen 3
betegség elkilonitése szovettanilag
is nehézséget okozhat. A biopszia-
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nak és a szovettani leletnek terdpids
konzekvencidja viszont csak akkor
van, ha az eredmény lymphoma
lesz, illetve ha az IgG4-RD mul-
tiszisztémas megjelenést. Az egyéb
szervekhez viszonyitottan kénnyebb
hozzaférhet8ség miatt kénnymi-
rigy-biopszidra diagnosztikus céllal
sziikség lehet, ha az [gG4-RD szisz-
témds betegségként jelentkezik.
Ilyen esetben az érintett szervre vo-
natkozé klinikai ttinetek is megje-
lennek (7. a és b 4bra).

Bar szovettani képe jellemzé és di-
agnosztikus értékd (massziv limfo-
citds, IgG4+ plazmasejtes beszlrs-
dés és a korképre tipusos Orvényld
[storiform] fibrézis), kidertlt, hogy
tobb autoimmun betegség esetében
is a szOvettani vizsgélat sordn nagy-
szamu IgG4-et tartalmazé plazma-
sejtet lehet taldlni. Ezek a GPL, a
limfoid hiperpldzia és az extrano-
dalis marginélis zona lymphoma. A
zavar6 atfedések kilonosen felhiv-
jak a figyelmet arra, mennyire fon-
tos a hisztolégiai, immunhisztol6-
giai képet, a klinikai tiineteket és a
radiolégiai vizsgalatok eredményeit
egylittesen mérlegelni.

Régéta ismert, hogy a [ymphomék
olykor kordbbi gyulladasos kérnye-
zetben alakulnak ki. Az IgG4-RD
el6térbe kertilése 6ta kidertlt, hogy
a lympomak gyakran lépnek fel
éppen zajlé, vagy madr lezajlott
IgG4-RD talajan.

Itt érdemes megemliteni, hogy
a kordbban Mikulicz-betegség-
ként ismert, a koénny- és nyalmi-
rigyeket érint8, limfo-plazmocitas
gyulladasos beszlrtséggel jellem-
zett betegségrdl kidertlt, hogy az
IgG4-RD-csoportba sorolhaté.
Terdpidjaban az elsé valasztds itt is
a szteroid, kidertlt azonban, hogy
a Rituximabnak kiemelked&en jé
terdpids effektusa van az IgG4-RD
kezelésében (15, 16, 17, 23, 26, 28).

Sarcoidosis

Idiopatids, gyulladdsos eredetd
multiszisztémds betegség, amely
gyakran érinti a szemet és a szemii-
reget. A szemben leggyakrabban
eltilsé és hatsé uveitis forméjaban
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/. a abra: Igd-asszocialt betegseg

7. b dbra: Orbita MR-képen diffuz, fibrozus szo-
vetszaporulat, amely a szemgolyot kérbeveszi.
Diagnodzis csak biopsziaval lehetseéges

jelentkezik, de apré granulomé-
kat a conjunctivén és a cornedn is
okozhat.

Szemiiregi manifeszticidja leggya-
koribb a kénnymirigyben. Az orbi-
tdban a térsztkilet klinikai tiinetei
koran észrevehet8ek, az anamnézis
aranylag révid, sét lehet rapid. Az
orbitdban a diffaz infiltracié in-
kébb utal szisztémads érintettségre,
a kénnymirigyet beszlird formahoz
altaldban nem térsul sokszervi érin-
tettség. A képalkotd vizsgélat nem,
csupan a szovettani kép diagnoszti-
kai értékd, amely a sarcoidosisra jel-
lemz§ sajatos konflualé granulomas
képet mutatja. A diagnézis tehat
biopszidval igazolhaté.

A Dbelszervi érintettség sokdig ti-
netmentes maradhat. Leggyakoribb
manifesztacidja a tiidé és a hildris
nyirokcsomok, de csaknem vala-
mennyi szervet megtamadhatja.
Az orbitdbdl diagnosztizalt sarcoi-
dosis esetén szerologiai (ACE) és
szisztémads (mellkas CT) kivizsgé-
lasra van sziikség.

A sarcoidosis hajlamos spontén reg-
resszidra, ellenkez8 esetben szte-

roid- és/vagy immunszuppressziv
kezelésre van sziikség.

Sjogren-szindroma

A Sjogren-szindroma vagy a Sjog-
ren-kér az autoimmun epithelitis
krénikus formaéja, amelyet a kiilsé
elvalasztast mirigyek, kiilénésen a
nyél- és kénnymirigyek lymphocy-
tabesz(irédése jellemez, ami prog-
ressz{v mirigymukodési zavarokhoz,
majd xerostomidhoz és xerophthal-
midhoz vezet. Egyéb gyakori tu-
netek koézé tartozik a fdjdalom, a
faradtsag, és kulonféle szisztémas
megnyilvanuldsok. A non-Hodg-
kin-lymphoma a Sjogren-szindromds
betegek kozott 5-szor gyakoribb,
mint az 4tlag populécidban.

A betegség lefolydsa sordn kezdet-
ben mindkét kénnymirigy megna-
gyobbodhat, majd méretiik fokoza-
tosan csokken, végiil a normalisnal
kisebb méret( is lehet. A diagnézist
a szovettani és immunszerolégiai
vizsgalatok (pozitiv ANA, SS-A,
SS-B ellenanyagok) mellett déntéen
segitik az ismert klinikai ttinetek.
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Szisztémas lupus erythemato-
sus (SLE)

Szemészeti manifesztacidja gyako-
ri, 30-50% kozotti. Legstlyosabb a
retinopathia és a szdrazszem-szind-
réma. Ez utébbiban Sjogren-szind-
rémdnak is része lehet, igazolva az
autoimmun  betegségek tarsuldsi
hajlamat.

Az orbitdban megjelené formaéja a
szemizmok gyulladdsos folyamata
(21, 22).

Histiocytosisok

Diffenciéldiagnosztikai szempont-
bdl a Langerhans-sejtes hisztiocyro-
sisok koziil az eozinofil granulomé-
nak van jelentésége. Tobbnyire az
orbita laterdlis felsé részében okoz
osteolytikus defektust, csekély f&j-
dalommal és szemhéji hyperaemia-
val. Terdpidja sulyossagtdl fliggben
obszervécio, szteroid vagy mutét.

A Rosai—Dorfman-betegség (RDD),
mas néven sinus histiocytosis
massziv lymphadenopathidval a
histiocytosis X-csoportba tartozé
benignus, reaktiv histiocytaproli-
feracié. A nyirokcsomék megna-
gyobbodnak, a szévettani vizsgélat
a subcapsuldris sinusokban nagy,
S-100 pozitiv, histiocyter sejteket
mutatnak, amelyek citoplazmaja-
ban limfocitak invagindlédtak (em-
peripolesis). Kiiléonds médon ez a
betegség is Osszefonddhat mas he-
matoldgiai betegséggel, mint azt az
IgG4-RD és a lymphomaék kapcso-
lataban emlitettiik. A RDD a kré-
nikus limfoid leukémia talajan ala-
kulhat ki. Az esetek nagyjabdl fele
extranodélis megjelenésd, amelyek
kozott a bérmanifesztacié a legy-
gyakoribb. Munkacsoportunk egy
fiatal ledny szemizmaiban évek éta
krénikusan zajlé és kezelt, korabban
kétoldali, klinikailag myositisnek
megfelels, extrém moédon megvas-
tagodott, hegesedett szemizmanak
mdtéti korrekcidjat végezte. A szo-
vettani vizsgalat Rosai—Dorfman-be-
tegséget diagnosztizalt.

Az Erdheim—Chester-betegség (ECD)
egy ritka szisztémdas xantogranulo-
matosis, a nem-Langerhans-sejtes
histiocytosisok koézé tartozik. Sa-
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lyos, kétoldali intraorbitélis, diffaz
infiltraciét képes okozni, amelynek
diagndzisa és differencidldiagnézisa
nehéz, terdpidra nem reagal, vaksag-
hoz vezet. A fatalis kimenetelt az
egyéb szervi megbetegedések okoz-
zak. Szokatlan szemészeti tiine-
tekkel megjelené formajat magyar
szerz6k irtdk le (31).

Terapia

A pseudotumor orbitae (IOI) keze-
lése mind a mai napig a szteroid-
terdpidn alapszik. Mivel spontdn
javulds az esetek egy részében el6-
fordul, enyhébb esetekben, ha je-
lentés fajdalom és funkcidsériilés
nincs, a kezelés megkezdésével le-
het varakozni. Ugyancsak megki-
sérelhet6 szteroidkezelés helyett
nem szteroid gyulladascsokkenték
adasa.

Myositisek esetében nem szoktunk
a szteroidkezeléssel varakozni. Az
okularis myositis er6s fajdalom-
mal és igen kellemetlen kettds-
latassal jar. Myositisben, dacrio-
adenitisben és diffaz intraorbitélis
folyamatban is a megfelel kivizs-
galast kovetSen, amennyiben azok
az IOl gyandjat megerGsitik, el-
kezdjik a szteroidkezelést. Az
irodalmi adatokban az ajanlés al-
taldban 1,0-1,5 mg/kg/nap vagy
50-100 mg/nap kortikoszteroid 1-2
hétig, majd fokozatosan csékkent-
ve 5-8 hét alatt. Gyakorlatunkban
a folyamat stlyossdgatdl fiiggen
125-250 mg metilprednizolon is
lehet a kezd6adag, amelyet intra-
véndsan adunk 5-6 napig, majd
tovabbi 1-2 hét alatt csékkenttink
32-64 mg per os dézisra. A recidi-
va elkertilése és a tartés remisszid
elérése érdekében a tiinetmentes-
séget biztosité 12-8 mg fenntarté
dézist 2 hénapon 4t javasolt adni.
Amennyiben relapszus kévetkezik
be, a doézist visszaemeljik 32-64
mg-ra néhany napra, majd ismét
csokkentjik. A szteroidkezelés ira-
nyitdsa az orvos tapasztalatdn és a
betegség viselkedésén alapul (8. a
és b dbra).

Radioterapids kezelés akkor jon sz6-
ba, ha a betegség a szteroidterdpiara
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rezisztens vagy intolerdns, illetve,
ha a betegség recidival. Az 6démat
és a gyulladasos ttneteket lassab-
ban, de tartésabban cstkkentheti,
mit a szteroid, azonban az irradia-
ci6 sem eredményes minden eset-
ben. A hasznalatos dézis 20-30 Gy,
2 Gy/nap frakcidkban.

A szteroidkezelés az IOl-esetek
kb. felében eredményes és tartds.
Ha biopszia nélkil kezdtlink szte-
roidterdpiat adni, rezisztencia vagy
recidiva esetén biopszidt kell vé-
gezni. A tovabbi kezelés immuno-
légus szakorvos bevonésaval, és a
szteroid mellett mas immunszupp-
ressziv és citosztatikus szerek adé-
saval torténik. Gyakorlatunkban
azathioprint (Imurdn) kapnak a be-
tegek, kis dézist Medrollal egytitt.
A Rituximab, mint monoklonélis
antitest, B-sejt-depléciét okoz, ada-
sa egyéni elbirdlast igényel, amely-
nek kivitelezése hosszadalmas (26,
29).

A célzott bioldgiai terdpids szerek
alkalmazasa akkor igazdn eredmé-
nyes, ha ismerjiik a betegség exakt
patofiziolégidjat. Ebben a tekin-
tetben 4llandé kutatdsok folynak,
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eredményeket lehetett elérni. Ilyen
az infliximab, amely monoklonélis
antitest és TNS-alfa-gatl6. Kedvezé
eredményeket lehetett elérni a toci-
lizumabbal is. A kezelt betegek sza-
ma azonban igen csekély, amelynek
oka az is, hogy a koltség igen magas,
a mellékhatdsok sem hagyhatok fi-
gyelmen kivil, ezért messzemend
kovetkeztetéseket nem lehet még
levonni (9, 29, 30).

Kilon érdemes megemliteni azt a
ritkasdg szamba mend, de gyakor-
latunkban el6fordulé néhany ese-
tet, amikor a beteg gyorsan prog-
redidlé latdsromlassal jelentkezik.
Amennyiben a képalkoté vizsgéla-
tok a latdsromlds okaként a nervus
opticus kompressziéjat igazoljik,
amelyet non-specifikus gyulladas
vagy lymphoma okozott, azon-
nal mega dézisd, 1 g Solu-Medrolt
kell adni, majd akut mdtétként
biopszidt végezni. A kimenetel
kedvez&bb, ha a betegnek lympho-
maéja van, amely a szteroidra jol és
gyorsan reagal, ellentétben a fib-
rotikus granulomaval, amely nem
zsugorodik olyan gyorsan, hogy a
nervus opticus funkciéja megériz-
het6 legyen.
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Kovetkeztetések

A pseudotumor orbitae a szemi-
regi gyulladdsok nem infekciézus,
nem specifikus csoportjdba tar-
tozik. Oka ismeretlen, de jél azo-
nosithaték azok a kérképek, ame-
Iyektél el kell hatarolédni, hogy
az 10l diagnézisa kimondhaté le-
gyen. Az IOI kizardsos diagnézis.
Tobb tényezd is utal autoimmun
természetére. Az IOl tehét a sza-
mos ismert autoimmun betegsé-

gek sordban azt a helyet foglalja el,
amely csak a szemiiregi képleteket
betegiti meg. Ily médon rokonsag-
ba hozhaté az EOP-pal, annak el-
lenére, hogy mind a térsbetegség,
mind az EOP-tlinetek kiilonb6z6-
ek és jol elkuldonithet8ek. Az IOl
elsésorban szteroiddal és més im-
munszuppressziv szerekkel valtozé
eredményességgel kezelhets. Egyre
inkabb el&térbe keriilnek a célzott,
bioldgiai terdpidk is.

Nyilatkozat

A szerzdk kijelentik, hogy az erede-
ti, dsszefoglald, tovdbbképzd kizle-
ményiik megirdsdval kapcsolatban
nem dll fenn veliik szemben pénziigyi
vagy egyéb lényeges Osszeiitkozés,
dsszeférhetetlenségi ok, amely befo-
lydsolhatja a kézleményben bemu-
tatott eredményeket, az abbil levont
kovetkeztetéseket vagy azok értelme-
zését.
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