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Ocularis pemphigoid – egy ritka, de 
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Pontszerző továbbképző közlemény tesztkérdésekkel
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(Igazgató: Prof. Dr. Csutak Adrienne egyetemi tanár)

Az ocularis hegesedő pemphigoid (OCP) a nyálkahártya-pemphigoid (MMP) egyik súlyos megjelenési formája, 
amely krónikus, relapszus-remisszió jellegű, többnyire bilaterális, progresszív hegesedéssel járó conjunctivi-
tist okoz. A betegség patomechanizmusának végpontja a conjunctiva subepithelialis fibrosisa és zsugorodása, 
amely kezeletlen esetben symblepharon kialakulásához, fornixrövidüléshez, súlyos szemfelszíni károsodáshoz, 
valamint irreverzibilis látásvesztéshez vezethet. Az ocularis érintettség az MMP-esetek mintegy 60-70%-ában 
fordul elő és klinikailag nagy kockázatú manifesztációnak tekinthető.
Az OCP etiológiai hátterében autoimmun, II-es típusú túlérzékenységi mechanizmus áll, amelyben genetikai pre-
dispozíció és környezeti trigger együttes hatása következtében autoantitestek kötődnek a conjunctiva bazál-
membrán-zónájának antigénjeihez. Ez komplementaktivációt, gyulladásos mediátorok felszabadulását, majd 
krónikus gyulladást és hegesedést indukál.
A diagnózis alapját a klinikai gyanú és a conjunctiva-biopszia direkt immunfluoreszcenciával történő vizsgálata ké-
pezi, amely pozitív esetben lineáris immunoglobulin (Ig) G, IgA (esetenként IgM) és komplement C3 lerakódást igazol 
a bazálmembrán mentén. A biopszia azonban gyakran fals negatív lehet, ezért a klinikai tünetek és progresszió 
megítélése kiemelt jelentőségű. Az OCP hosszú távú gondozást igénylő betegség, a korai felismerés és a megfelelő 
szisztémás immunmoduláló kezelés döntő szerepet játszik a progresszió lassításában és a látás megőrzésében.

Ocular pemphigoid – A rare autoimmune disease with potentially severe outcomes
Ocular cicatricial pemphigoid (OCP) is a severe manifestation of mucous membrane pemphigoid (MMP) char-
acterised by a chronic, relapsing-remitting, typically bilateral and progressive conjunctivitis associated with 
scarring. The final consequence of the underlying autoimmune process is subepithelial conjunctival fibrosis 
and shrinkage, which, if left untreated, may lead to symblepharon formation, forniceal foreshortening, severe 
ocular surface disease, and ultimately irreversible visual loss. Ocular involvement is reported in approximately 
60-70% of MMP cases and is considered a high-risk presentation with significant prognostic implications.
The pathogenesis of OCP is based on an autoimmune type II hypersensitivity reaction. In genetically predis-
posed individuals, environmental triggers may initiate autoantibody binding to antigens within the conjunctival 
basement membrane zone, resulting in complement activation, release of inflammatory mediators, chronic 
inflammation, and progressive cicatrisation.
Diagnosis relies on clinical suspicion supported by conjunctival biopsy with direct immunofluorescence (DIF). A 
positive DIF typically demonstrates linear deposition of immunoglobulin (Ig) G, IgA (occasionally IgM), and com-
plement component C3 along the epithelial basement membrane zone. However, biopsy results may be falsely 
negative in a substantial proportion of cases, therefore the diagnosis should not be excluded solely on the basis 
of negative immunopathology, and careful clinical evaluation remains essential.
OCP is a chronic, lifelong disease requiring long-term follow-up. Early recognition and prompt initiation of sys-
temic immunomodulatory therapy are crucial, as they may halt or slow disease progression and improve visual 
prognosis. Delayed diagnosis can result in severe, irreversible ocular complications, highlighting the pivotal role 
of ophthalmologists in early detection and the need for multidisciplinary management.
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Bevezetés

Az ocularis hegesedő (cicatrizáló) 
pemphigoid (OCP) vagy hagyo-
mányos magyar nevén esszenciális 
kötőhártya-zsugorodás, a nyálka-
hártya- (mucosus membrán) pem-
phigoid (MMP) egyik altípusa (1). 
A betegség történeti leírása több 
mint három évszázadra tekint visz-
sza: a „pemphigoid” kifejezés gö-
rög eredetű (pemphis = hólyag) és 
korábban különböző hólyagos kór-
képek megnevezésére használták, 
elsőként Hippocrates alkalmazta a 
terminológiát (2). A kötőhártyát 
érintő formát elsőként Wichman kö-
zölte 1793-ban, majd Cooper később 
részletesebb klinikai jellemzést 
adott (3, 4). A betegség progresszív, 
súlyos hegesedéssel járó lefolyását 
és látásvesztéshez vezető következ-
ményeit később von Graefe és Lever 
írta le (5). A kórképet a szakiroda-
lomban több elnevezéssel is illették 
(ocularis pemphigus, esszenciális 
conjunctivazsugorodás, cicatrizá-
ló ocularis pemphigus és benignus 
nyálkahártya-pemphigoid), napja-
inkban azonban a hegesedő pem-
phigoid/nyálkahártya-pemphigoid 
terminológia terjedt el, amely jól 
tükrözi a betegség szisztémás jel-
legét és szemészeti, illetve extra-
ocularis manifesztációit (2). Európai 
ajánlás alapján ocularis nyálkahár-
tya-pemphigoidnak nevezzük a 
csak szemészeti manifesztációkkal 
járó betegséget, megkülönböztet-
ve a többszervi érintettséggel járó 
MMP-altípusoktól (6).
Jellegzetessége a krónikus, autoim-
mun eredetű, kétoldali, relapszá-
ló-remittáló, subepithelialis hólyag-
képződéssel járó conjunctivitis, 
amely progresszív kötőhártya-hege-
sedéshez, súlyos funkcionális káro-
sodáshoz és látásvesztéshez vezet-
het. A betegség felismerése gyakran 
késik, mivel korai stádiumban nem 
specifikus, krónikus conjunctivitis 
képét utánozza. A tünetek megjele-
nése és a diagnózis felállítása között 
átlagosan 2,8 év telik el és a bete-
gek több mint 85%-ában a diagnó-
zis időpontjában már jelentős, azaz 
50%-ot meghaladó mértékű alsó 
conjunctivalis áthajlás-rövidülés 

észlelhető (7). Kezelés nélkül az ese-
tek akár 75%-ában is kialakulhat lá-
tásvesztés, elsősorban súlyos szem-
felszíni szövődmények – például 
előrehaladott szárazszem-szind-
róma, perzisztáló hámdefektusok, 
szaruhártya-keratinizáció és symb-
lepharon – következtében.
Az ocularis pemphigoid viszonylag 
ritka betegség, becsült prevalenciája 
1:20 000–1:46 000 szemészeti beteg 
között (8, 9). A kórkép előfordulá-
sa valószínűsíthetően jóval gyako-
ribb, mint ahány esetben definitív 
diagnózis születik. A nyálkahár-
tya-pemphigoid becsült incidenciája 
Európában 1-2 új eset egymillió főre 
vetítve (10). Elsősorban időskorban 
jelentkezik, általában 60 éves kor 
felett (11), mivel azonban az eny-
hébb esetek gyakran krónikus con-
junctivis diagnózissal állnak kezelés 
alatt, így a betegség pontos kezdete 
akár évtizedekkel korábbra datálha-
tó. Esetismertetésekben gyermek-
kori előfordulását is jelentették (12). 
A betegség gyakoribb nőknél, mint 
férfiaknál, a nő:férfi arány a leírások 
alapján 1,6:1 és 3:1 között változhat 
(11, 13). Az OCP és MMP nem mu-
tat sem rasszbeli, sem földrajzi pre-
dilekciót.
A nyálkahártya-pemphigoidban bár-
mely, többrétegű laphámmal borí-
tott nyálkahártya érintett lehet. Az 
MMP szisztémás betegség, amely a 
conjunctiván kívül érintheti a száj-
üreg, a rectum, a vagina, a gége, a 
garat és a nyelőcső nyálkahártyáját 
is. Egy nagy esetszámú tanulmány-
ban a betegek 16-25%-ában észlel-
tek bőrtüneteket, míg 42-100%-ban 
orális nyálkahártya-érintettség volt 
diagnosztizálható (8). Szinte tehát 
minden betegnél kialakulnak száj-
üregi tünetek és az esetek 61-80%-
ában szemészeti érintettség is meg-
figyelhető. A betegség kizárólag a 
szemre korlátozódik (ocularis pem-
phigoid) a betegek megközelítőleg 
20%-ában. Az egyéb nyálkahár-
tyák érintettsége változó: leggyak-
rabban a garat (43%), majd az orr-
nyálkahártya (38%), a gége (30%), 
a genitális nyálkahártya (20–35%), 
a rectum (11%) és a nyelőcső (7%) 
manifesztációi figyelhetők meg 

(14, 15). A betegség bármely orális 
struktúrát érinthet, azonban az aj-
kak és a nyelv ritkábban betegednek 
meg, mint az íny, a buccalis nyál-
kahártya és a szájpad. A nyelési ne-
hezítettség fontos korai tünet lehet. 
A bőr cicatrizáló elváltozásai és a 
nyálkahártyák heges bullosus lézi-
ója közötti kapcsolat nem teljesen 
tisztázott, azonban mindkettő kö-
zös immunhisztopatológiai meg-
jelenést mutat (16). Az egymással 
érintkező, hámfosztott conjunc-
tivalis felszínek symblepharont 
képezhetnek, a conjunctivalis for-
nixok fokozatos obliterációjával. A 
kórkép jelentőségét nemcsak a prog-
resszív látásvesztés, hanem a poten-
ciálisan életveszélyes extraocularis 
szövődmények – például légúti vagy 
nyelőcső-szűkületek – adják.
Nem mutatható ki összefüggés az 
egyes manifesztációk súlyossága és 
más nyálkahártyák érintettségé-
nek jelenléte vagy mértéke között, 
habár a szemészeti tünetek rossz 
prognosztikai jelként értékelendők. 
Bőrtünetek lefolyása változó: ritkán 
bullosus pemphigoidra emlékezte-
tő generalizált hólyagos kiütések 
jelentkeznek, gyakrabban azonban 
izolált, fej-nyaki régióban elhelyez-
kedő léziók, amelyek hegesedéssel 
gyógyulhatnak (16).
A nyálkahártya-pemphigoid lefo-
lyása változatos: a kezelést követő-
en regrediáló, enyhe ocularis hegese-
déssel járó formától az intermittáló 
lefolyáson át a krónikus, progresszív 
betegségig terjedhet, amely csak 
részleges terápiás válaszkészséget 
mutat és élethosszig tartó követést 
tesz szükségessé. Ez utóbbi forma a 
betegek körülbelül egyharmadában 
figyelhető meg (17).

Patogenezis
A patogenezis nem teljesen tisz-
tázott, de erős bizonyítékok szól-
nak a II-es típusú túlérzékenységi 
reakció mellett, amelyben a hemi-
desmosomák és a bazálmembrán 
komponensei (integrinek, lamini-
nek) ellen termelődő autoantitestek 
játszanak kulcsszerepet. MMP-ben 
a legfontosabb célantigének a bazál-
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membrán-zóna hemidesmosomá-
lis komponensei. A leggyakoribb 
autoantigének a BP180 (XVII-es 
típusú kollagén) és a BP230, ame-
lyek közül a BP180 tekinthető az 
MMP fő célantigénjének; ellene 
immunglobulin (Ig) G és gyakran 
IgA autoantitestek is kimutathatók 
(18). Az MMP egyik alcsoportjában 
célantigén a laminin 332, amely 
különösen több nyálkahártyaterü-
letet érintő, súlyosabb klinikai for-
mákkal és pharyngo-laryngealis/
trachealis érintettséggel társulhat 
(19). Ritkábban előfordulhat VII-es 
típusú kollagén elleni reaktivitás is 
(kb. 4%), amely egyes adatok sze-
rint rosszabb kimenetellel járhat. 
Az a6- és b4-integrin alegységek 
szintén hemidesmosomális kompo-
nensek és patogenetikai szereppel 
rendelkeznek (18). Orális MMP-ben 
gyakran kimutathatók anti-b6-in-

tegrin-antitestek, míg ocularis 
MMP-ben jellemzőbb a b4-integ-
rin elleni autoantitestek jelenléte. 
Egyes vizsgálatok szerint ocularis 
MMP-ben a b4-integrin mellett 
BP180, laminin 332 alegységek és 
LAD-1 elleni reaktivitás is előfor-
dulhat, azonban az integrin ellenes 
antitestek klinikai jelentősége és 
reprodukálhatósága további meg-
erősítést igényel (20).
Az ocularis pemphigoid tehát egy 
autoimmun eredetű, krónikus hege-
sedéssel járó conjunctivitis, amelyre 
jellemző az immunglobulinok és 
a komplement lerakódása in vivo a 
conjunctiva bazálmembrán-zónájá-
ban. A folyamatot valószínűleg kör-
nyezeti trigger (pl. infekció, mecha-
nikai irritáció, szemfelszíni stressz) 
indíthatja el genetikai predispozíció 
talaján, amely proinflammatorikus 
faktorok (kemokinek, citokinek és 

matrix metalloproteinázok) fel-
szabadulásához vezet (21). Ezek 
elősegítik az autoantigének (pl. 
b4-integrin) felszínre kerülését és 
antigénprezentáló sejtek (APC) ál-
tali feldolgozását. Az autoantigének 
MHCII molekulán történő prezen-
tációja és a kostimulációs jelek fo-
kozódása következtében az APC-k 
autoreaktív T- és B-sejtek aktivá-
cióját indukálják (21) (1. ábra). Az 
aktivált T-sejtek segítséget nyújta-
nak a B-sejteknek klonális expan-
zió, izotípusváltás, affinitásérés és 
plazmasejt-differenciáció folyama-
tában, amelynek eredményeként 
autoantitest-termelő plazmasejtek 
alakulnak ki. Alternatív útvona-
lon T-sejt-független B-sejt-aktivá-
ció is létrejöhet (Toll-like receptor 
[TLR]- és B-cell activating factor 
[BAFF]-mediált jelátvitellel), szin-
tén autoantitest-termeléshez vezet-

1. ábra: Az ocularis pemphigoid immunpatogenezise [módosítva Stern ME és 
munkatársai közleménye alapján (21)]. A: Afferens autoimmun válasz: kör-
nyezeti trigger és genetikai hajlam hatására proinflammatorikus mediátorok 
(citokinek, kemokinek, mátrix metalloproteinazok – MMPk) indukálódnak, majd 
az autoantigének (pl. b4 integrin) antigénprezentáló sejtek (APC) által MHCII-n 
prezentálódnak. Autoreaktív B- és T-sejt-aktiváció és plazmasejt-differenciá-
ció jön létre. B: Effektor fázis: az autoantitestek kötődése C3 komplement 
depozíciót és szövetkárosodást okoz; a TGF-ß és IL-13 fokozza az extracellu-
láris mátrix lerakódását és conjunctivalis fibrosist és hegesedést okoz
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ve (21). Az effektor fázisban a 
plazmasejtek által termelt autoan-
titestek a célantigénekhez kötődnek 
a conjunctiva bazálmembrán-zóná-
jában, amely komplementaktiváci-
ót és C3 depozíciót vált ki, ezáltal 
epithel-bazálmembrán szeparációt, 
bullaképződést és szövetkároso-
dást eredményez. Az autoimmun 
reakció gyulladásos mediátorok fel-
szabadulását váltja ki (interleukin 
[IL]-1, IL-13, tumornekrózis-fak-
tor-a [TNFa]), amely krónikus 
gyulladáshoz és fibrosis kialakulá-
sához vezet. A komplement-medi-
ált folyamatnak jelentősége van az 
ocularis pemphigoid gyulladásos 
mechanizmusában, amelynek so-
rán az autoantitestek a klasszikus 
komplement-kaszkádot aktiválják a 
C3 komponensen keresztül, amely 
a neutrophil granulocyták krónikus 
toborzásához vezet a conjunctiva 
bazálmembrán-zónájában (21). A 
conjunctiva neutrophil granulocy-
táinak száma jelentősen emelked-
het mind az aktív gyulladással járó, 
mind a klinikailag nem gyulladt 
szemekben és a kiindulási neutro-
philszint összefügg a conjunctiva-
lis fibrosis progressziójával. Ezért 
a neutrophilek nemcsak a gyul-
ladás jeleként, hanem potenciális 
biomarkereként is szolgálhatnak 
a betegség aktivitásának és a he-
gesedés előrehaladásának nyomon 
követésében (22). A fibrotikus fo-
lyamatban továbbá kiemelt szerepe 
van a transforming growth factor-b 
(TGF-b) túlsúlyának, amely az ext-
racelluláris mátrixfehérjék fokozott 
termelődését és felhalmozódását 
okozza, elősegítve a conjunctivalis 
hegesedést. Az immunrendszer sza-
bályozásának zavara tehát az OCP 
egyik kulcsfontosságú jellemzője. 
Korábbi vizsgálatok aktív betegség-
ben az interleukin-1-alfa és -béta 
emelkedett szérumszintjét írták le, 
míg az interleukin-1-receptor an-
tagonista szintje csökkent értéket 
mutatott (23). Elder és munkatársai 
aktív OCP-ben a gyulladt conjunc-
tiva szinjén a TGF-b szabályozá-
sának zavarát demonstrálták (24), 
más szerzők aktív betegségben a 

TNFa emelkedett, míg az inter-
leukin-6 csökkent szérumszintjét 
mutatták ki (13). Az IL-13 szintén 
jelentős hozzájáruló tényezőnek te-
kinthető a conjunctivalis fibrosis és 
gyulladás fenntartásában. A folya-
mat végső következménye progresz-
szív cicatrizáció, fornix-rövidülés, 
symblepharon-képződés, és kezelet-
len esetben súlyos látásromlás, akár 
vakság (21).
Az autoimmun etiológia mellett 
szól továbbá a nyálkahártya-pem-
phigoid és más autoimmun beteg-
ségek közötti asszociáció is, többek 
között rheumatoid arthritis (25), 
spondylitis ankylopoetica és szisz-
témás lupus erythematosus eseté-
ben (26).
Genetikai asszociációt írtak le 
HLA-DR2, HLA-DR4 és HLA-
DQw7 allélokkal, valamint HLA-
DQB1*0301 vagy HLA-DRB1*11 
allélokkal a kaukázusi populáció-
ban (27, 28). Génexpressziós vizs-
gálat alapján OCP-ben olyan, jól 
ismert extracelluláris mátrixhoz 
és fibrosis kialakulásához kapcso-
lódó gének túlzott expresszióját 
írták le (COL3A1, COL1A1, FN1 
és THBS1), amelyek kulcsszerepet 
játszanak a betegség során kiala-
kuló conjunctivalis fibrotikus fo-
lyamatokban (29). Ezzel szemben 
a legjelentősebben alulexprimált 
gének (SCIN, HMGS2, XCL1/2) 
a szemfelszín károsodásával és 
funkcionális elégtelenségével hoz-
hatók összefüggésbe, beleértve a 
kehelysejtek csökkenését, a kera-
tinizációt, valamint a másodlagos 
fertőzésekkel szembeni fokozott 
vulnerabilitást. Emellett a veleszü-
letett és adaptív immunválaszhoz 
társuló citokingének expresszióvál-
tozásai szintén szoros összefüggést 
mutatnak a betegség klinikai akti-
vitásával, a szubjektív panaszok-
kal és a gyulladás súlyosságával az 
érintett szemekben (29).
Fontos megjegyezni, hogy az on-
kológiai kezelések fejlődésével 
emelkedő számban jelentenek 
MMP-eseteket immun check-
point-inhibitor kezeléssel összefüg-
gésben (30).

Diagnózis és  
klasszifikáció
Nyálkahártya-pemphigoidban a sze-
mészeti érintettség a második leg-
gyakoribb lokalizáció (az esetek 
61-80%-ában) az orális érintettség 
(90%) után. A nyálkahártya-pem-
phigoid ocularis formáját magas 
kockázatúnak tekintik és rosszabb 
prognózis előrejelzője, mint az izo-
lált szájüregi nyálkahártya- vagy 
bőrtünetek (31).
Az ocularis pemphigoid diagnózi-
sa klinikai gyanún és a conjunc-
tivabiopszia immunhisztopatoló-
giai vizsgálatán alapul. Az OCP 
valószínűleg több, egymással ro-
kon betegség spektrumát képvi-
seli. Az egyes alcsoportok eltérő 
célantigénekhez, az autoimmun 
folyamatot kiváltó különböző me-
chanizmusokhoz és eltérő terápi-
ás válaszkészséghez társulhatnak 
(32).
Klinikailag a betegség kezdetben 
egy- vagy kétoldali lehet, azon-
ban idővel mindkét szemet érinti. 
Egyoldali kezdet esetén a másik 
szemen rendszerint két éven belül 
jelentkeznek a tünetek (11). A be-
tegek kezdetben conjunctiva-hy-
peraemiát, könnyezést, égő érzést, 
látásromlást és idegentest-érzést 
panaszolnak. Tapasztalataink sze-
rint a leggyakoribb beutaló di-
agnózis a krónikus, rekurrens 
conjunctivitis subepithelialis he-
gesedéssel.
Az OCP-t kísérő subepithelialis fib-
rosis vezet a szemészeti szövődmé-
nyek kialakulásához. A progresszív 
betegségre jellemző a palpebralis és 
bulbaris conjunctiva közötti sym-
blepharon-képződés. Az alsó for-
nix rendszerint elsőként érintett. 
Klinikailag a betegség korai stádi-
umai úgy tehetők láthatóvá, hogy 
a beteg felfelé tekint, miközben 
az alsó szemhéjat lefelé húzzuk. A 
symblepharon a bulbaris és palpe b-
ralis conjunctiva közötti vertikális 
redőként jelenik meg. Kiterjedt con-
junctivalis zsugorodás esetén anky-
loblepharon alakulhat ki, amely a 
conjunctivazsák teljes obliteráció-
jához vezethet. A kifejezett fibrosis 
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a könnymirigyek kivezetőcsövei-
nek elzáródását okozhatja, súlyos 
szemszárazságot eredményezve. 
A késői stádiumú betegség másik 
jellemző megnyilvánulása a nyák-
termelő kehelysejtek pusztulása a 
conjunctivában (13). A kehelysej-
tek a könnyfilm mucinkomponen-
sét termelik. A mucinfázis hiánya 
a könnyfilm gyors felszakadásához 
vezet. A conjunctivalis hegesedés 
entropiumhoz, trichiasishoz, distri-
chiasishoz és lagophthalmushoz is 
vezethet. Az ebből eredő expozí-
ció és kóros pislogás, az abnormális 
könnyfilmmel együtt, szaruhár-
tya-károsodást okoz. Limbitis az 
esetek 12-28%-ában látható (33). 
Krónikus conjunctivitis limbitisszel 
megkülönböztető tünetegyüttes 
ocularis pemphigoidban és súlyo-
sabb lefolyású betegséget jelez. Pri-
mer cornealis érintettség is előfor-
dulhat, hólyagképződéssel a cornea 
epitheliumában (34). E bullák meg-
repedése cornealis erosiókhoz vezet. 
A szaruhártya hámhiányainak gya-
koribb oka azonban a károsodott és 
instabil könnyfilm, a trichiasis és a 
lagophthalmus együttes fennállá-
sa. Ez a triász cornealis pannushoz, 
pseudopterygiumhoz és cornealis 
hegesedéshez vezethet, irreverzibi-
lis látásromlással. Súlyos esetekben 
szaruhártya-perforáció is kialakul-
hat.

Diagnosztika
A nyálkahártya-pemphigoid diag-
nózisát szövettani és immunhisz-
topatológiai vizsgálatra küldött 
conjunctivabiopszia támaszthatja 
alá, direkt immunfluoreszcenciával 
(DIF). A hagyományos hisztológiai 
festés önmagában nem elegendő az 
ocularis pemphigoid diagnózisának 
megerősítésére. A jellegzetes hiszto-
patológiai kép subepithelialis hasa-
dék (szétválás) kialakulását mutat-
ja, amelyet nem specifikus, kevert 
gyulladásos sejtes infiltrátum kísér, 
lymphocyták, histiocyták, plazma-
sejtek, neutrophil granulocyták és 
eosinophilek jelenlétével, valamint 
a kehelysejtek számának csökkené-
sével (2. ábra). Krónikus esetekben 
a conjunctiva szövettani vizsgálata 
epithelialis metapláziát mutat, con-
junctivalis laphám-keratinizáció-
val, parakeratosissal, a kehelysejtek 
jelentős csökkenésével, valamint 
fokozott fibroblast- és hízósejt-ak-
tivitással és proliferációval. Az ezt 
követő cicatrizáció végső soron con-
junctivalis fibrosishoz vezet. A va-
lódi subepithelialis bullaképződés 
a legtöbb conjunctivabiopsziában 
rendszerint nem észlelhető, ezért a 
diagnózis felállításában a direkt im-
munfluoreszcencia kiemelt jelentő-
ségű. A típusos pozitív DIF-lelet az 
epithelialis bazálmembrán mentén 
lineáris immunglobulin-lerakódást 

(IgG, IgA, IgM) és C3 komplement 
depozitumot mutat (3. ábra). Ezek 
közül a leggyakrabban kimutatható 
immundepozitumok a nyálkahár-
tyák és a bőr bazálmembránján az 
IgG és a C3. Immunhisztokémiai 
festésekkel azonban IgM és/vagy 
IgA is kimutatható a conjunctiva 
bazálmembrán-zónájában. A kizá-
rólag ocularis érintettségű MMP 
esetén az immundepozíció jellem-
zően a felső lamina lucidában loka-
lizálódik, míg mucocutan érintett-
ség esetén az alsó lamina lucidában 
és a lamina densában.
Habár a betegek 20-40%-ában a 
biopszia negatív lehet, ez nem zár-
ja ki a diagnózist (35, 36). Negatív 
biopsziás eredmény esetén – a kli-
nikai gyanú mértékétől függően – 
ismételt biopszia elvégzése indokolt 
lehet. Az ismételt biopsziás vizs-
gálatot immunoperoxidáz festéssel 
célszerű kiegészíteni a szenzitivitás 
növelése érdekében. Az immunlera-
kódások kimutatásának érzékeny-
sége körülbelül 50-52%-ról 83%-
ra nő, ha az immunfluoreszcencia 
mellett jelölt immunoperoxidáz 
technikát is alkalmaznak.
A biopsziát az aktívan érintett con-
junctivalis terület melletti rész-
ről és a nem gyulladt régióból (pe-
rilaesionalis minta), valamint a 
heges kötőhártyából kell venni, 
diffúz érintettség esetén pedig le-

2. ábra: Conjunctivabiopszia szövettani képe. Bal oldalon hematoxilin és eozin 
(H&E) festés (25×): subepithelialis fibrosis és krónikus gyulladásos sejtes be-
szűrődés látható. Jobb oldalon perjódsav-Schiff (PAS) festés (100×): a bazál-
membrán-zóna PAS-pozitív megjelenése, valamint subepithelialis hegesedés 
és gyulladásos infiltrátum figyelhető meg
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hetőség szerint az alsó conjuncti-
valis fornixból. Orális nyálkahár-
tya-biopszia szintén hasznos lehet, 
különösen aktív lézió jelenlétében. 
Az immunreaktánsokat a nem érin-
tett, tünetmentes régiókból is ki le-
het mutatni DIF-technikával (37, 
38). A bőr és nyálkahártya-biop-
tátum javasolt minimális mérete 
3-4 mm (37). A minta tárolásához 
és transzportjához az immunfluo-
reszcens vizsgálatot lehetővé tévő 
Michel-medium a legalkalmasabb, 
a szövetmintát ebben a közegben 
akár 5 napig is el lehet tartani. A 
Michel-medium egy olyan transz-
port- és tárolóközeg, amelyet első-
sorban DIF-vizsgálatokhoz alkal-
maznak. Olyan esetekben, mint az 
ocularis pemphigoid, bullosus bőr- 
és nyálkahártya-betegségek vagy 
egyéb immunmediált dermatosi-
sok, a klinikai biopsziás minta nem 
tehető azonnal formalinba, mert a 
formalin fixálja a szövetet és káro-
sítja az immunfluoreszcens jelölést. 
A Michel-medium összetevői kö-
zött tipikusan olyan komponensek 
találhatók, amelyek megőrzik az 
antigén-antitest kötődést, gátolják 
a bakteriális/fungális degradációt és 
fenntartják a sejtstruktúrát az im-

munanalízisig, stabilizálják az im-
munreagenseket (pl. IgG, IgA, IgM, 
C3), így a mintaszállítás vagy rövid 
idejű tárolás során sem degradáló-
dik. A Michel-medium használatá-
val az immunfluoreszcens biopszia 
érzékenysége és megbízhatósága je-
lentősen javítható, különösen olyan 
immunmediált betegségekben, mint 
az OCP, ahol az immunglobulinok 
és komplementlerakódások kimuta-
tása diagnosztikai kulcs. Amennyi-
ben a Michel-medium nem elérhe-
tő, a conjunctiva-mintát fiziológiás 
sóoldattal átitatott steril gézlapra 
vagy gézlap mellé, nedves kamrá-
ba helyezve javasolt a szövettani 
és DIF-vizsgálatra küldeni előzetes 
egyeztetést követően.
Végstádiumú betegségben a bazál-
membrán destrukciója miatt a 
vizsgálatok negatív eredményt ad-
hatnak. Egyes nyálkahártya-pem-
phigoidban szenvedő betegekben 
keringő, bazálmembrán elleni auto-
antitestek mutathatók ki, amelyek 
jellegzetes festődést mutatnak az 
alsó lamina lucidában és a lamina 
densában. Ezen keringő autoanti-
testek szintje összefüggést mutat-
hat a klinikai javulással intravénás 
immunglobulin (IVIg) kezelés so-

rán (32). Radioimmunoassay és im-
munoblot technikák alkalmasak a 
keringő autoantitestek kimutatásá-
ra aktív betegségben, míg a klasszi-
kus indirekt immunfluoreszcencia 
általában nem informatív.
Elektronmikroszkópos vizsgálattal a 
lamina lucidában hasadék figyelhe-
tő meg, hasonlóan a bullosus pem-
phigoidban leírt eltéréshez. A bazál-
membrán-zóna károsodása ma gába 
foglalja a bazális lamina vastagságá-
nak szabálytalanságát és redundan-
ciáját, a desmosomák koncentrá-
ciójának növekedését, va lamint a 
kollagénfibrillumok rendezetlen-
ségét (39). Két elektronmikroszkó-
pos technika áll rendelkezésre: a 
standard transzmissziós elektron-
mikroszkópia és az immun-elekt-
ronmikroszkópia. A transzmissziós 
elektronmikroszkópia lehetővé teszi 
a hólyagképződés pontos szintjének 
meghatározását, valamint azok-
nak a sejtkapcsoló struktúráknak 
az azonosítását, amelyek eltérései 
a hasadék kialakulásához vezetnek 
(39). A direkt immun-elektronmik-
roszkópia – hasonlóan a direkt im-
munfluoreszcenciához – lehetővé 
teszi az in vivo kötött IgA, IgG, IgM 
és/vagy C3 kimutatását. Míg a DIF 

3. ábra: Direkt immunfluoreszcens festés ocularis-pemphigoidban: az epithe-
lialis bazálmembrán-zónában lineáris mintázatban kimutatható IgA- és IgG-le-
rakódás (20×)
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csupán lineáris festődést mutat a ba-
zális membrán mentén a dermo-epi-
dermalis vagy chorio-epithelialis 
junkció területén, addig a direkt 
immun-elektronmikroszkópia pon-
tosabb ultrastrukturális lokalizációt 
tesz lehetővé az antitestek in vivo el-
helyezkedéséről ezen határfelülete-
ken (39).

Klasszifikáció

Bár több klinikai stádiumbeosztás 
létezik (Foster, Mondino és Brown) 
(1. táblázat), nincs konszenzus arra 
vonatkozóan, melyik rendszert ja-
vasolt egységesen alkalmazni. A 
Mondino–Brown-klasszifikáció az 
alsó fornix mélységének csökkené-
sén alapul (13). Normálisan az alsó 
fornix mélysége körülbelül 11 mm. 
I. stádium: legfeljebb 25%-os csök-
kenés; II. stádium: 25–50%; III. stá-
dium: 50–75%; IV. stádium: >75%-
os fornixrövidülés.
A Foster-féle klinikai beosztás alap-
ján a betegség négy stádiumra oszt-
ható (17) (4. ábra):
• I. stádium: korai, nem specifi-

kus tünetek és minimális jelek 
(enyhe krónikus conjunctivitis, 
könny háztartási zavar, subcon-
junctivalis fibrosis).

• II. stádium: hegesedés conjuncti-
valis zsugorodással, torzult ana-
tómiával és fornix-rövidüléssel.

• III. stádium: symblepharon-kép-
ződés, subepithelialis hegesedés 
és entropium.

• IV. stádium: súlyos száraz szem, 
ankyloblepharon, kiterjedt bul-
baris-tarsalis conjunctiva össze-
növések mozgáskorlátozottság-
gal, conjunctivalis és cornealis 
keratinizáció, perzisztáló hám-
defektusok, stromális ulceráció 
és cornealis neovascularisatio.

Fontos hangsúlyozni, hogy keze-
letlen betegségben a páciensek akár 
75%-ában is progresszió figyelhető 
meg klinikai nyugalom mellett is 
(„white inflammation”). A helyes 
diagnózis alapja a klinikai kép és 
a pozitív conjunctivalis direkt im-
munfluoreszcencia.

Differenciáldiagnózis
Az ocularis pemphigoid differenci-
áldiagnosztikája magában foglalja 
a posztinfekciós állapotokat (tra-
choma, adenovírus conjunctivitis, 
Streptococcus conjunctivitis), más au-
toimmun vagy autoreaktív beteg-
ségeket (sarcoidosis, scleroderma, 
pemphigus vulgaris, dermatitis 
herpetiformis, lineáris IgA derma-
tosis, epidermolysis bullosa acqui-
sita, lichen planus, Stevens–John son-
szindróma, epidermolysis bullosa, 
atópiás keratoconjunctivitis, graft-
versus-host betegség), valamint ko-

rábbi con junctivalis traumát, illetve 
poszt operatív állapotokat (2. táblá-
zat).
A klinikusnak gondolnia kell gyógy-
szer-indukálta nyálkahártya-pem-
phigoidra, illetve pseudopemphi-
goidra is, amely klinikailag az 
MMP-hez hasonló képet mutat. 
Hosszú távú, topikális glaukómael-
lenes kezelés – különösen béta-blok-
kolók (például timolol), paraszim-
patomimetikumok (pilocarpin) és 
alfa-agonisták (brimonidin) alkal-
mazása – ritkán okozhat klinikai és 
hisztopatológiai értelemben is pem-
phigoid jellegű conjunctivalis hege-
sedést, azaz pseudopemphigoidot. 
Egy 2024-es szisztematikus áttekin-
tés szerint ilyen reakciót leggyakrab-
ban a timolol (~30%), a pilocarpin 
(~14%) és a brimonidin váltott ki 
(40). Ebben a iatrogén mintázatban 
a klinikai kép gyakran progresszív 
conjunctivalis fibrosis, fornix-meg-
rövidülés és symblepharon kialaku-
lása irányába halad; gyakran eltérés 
mutatható ki a bazális membránnál 
lineáris immundepozitumokkal, jól-
lehet a patomechanizmus inkább 
toxikus vagy immunmediált jellegű, 
mint klasszikus autoimmun reak-
ció. Pseudopemphigoid esetén a con-
junctivabiopszia lehet pozitív vagy 
negatív immunreaktánsokra. A fel-
ismerés kritikus, mivel a csepp meg-
vonása korai stádiumban a folyamat 
stabilizálódásához vezethet, míg 
késői felismerés esetén immunszup-
presszív terápia is szükséges lehet. A 
szemorvos feladata, hogy krónikus, 
glaukómaellenes kezeléshez társuló 
conjunctivitis vagy hegesedés gya-
núja esetén gondoljon erre a mellék-
hatásra és szükség esetén biopsziát 
végezzen a diagnózis tisztázására. A 
pseudopemphigoid több elkülönítő 
jellegzetességgel bír, mint például a 
lokális gyógyszerindukált formában 
a mucocutan-érintettség hiánya, va-
lamint az, hogy a kiváltó szer elha-
gyása után a betegség nem progre-
diál.

Kezelés
A nyálkahártya-pemphigoid szisz-
témás autoimmun betegség, amely-

1. táblázat: Mondino–Brown- és Foster-klasszifi-
káció

Mondino–Brown-klasszifikáció Foster-klasszifikáció

I. stádium I. stádium

£25% inferior fornixrövidülés
Korai, nem specifikus tünetek: krónikus 
enyhe conjunctivitis, könny-diszfunkció, 
subconjunctivalis fibrosis

II. stádium II. stádium

25-50% inferior fornixrövidülés Hegesedés conjunctivalis zsugorodással, 
fornixrövidülés

III. stádium III. stádium

50-75% inferior fornixrövidülés Symblepharon, subepithelialis hegesedés, 
entropium

IV. stádium IV. stádium

>75% inferior fornixrövidülés
Súlyos száraz szem, ankyloblepharon, 
összenövések, conjunctiva és cornea 
keratinizáció, perzisztáló hámdefektusok
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ben az immunrendszer aktivációja 
és diszregulációja igazolható (32). Az 
időben felállított diagnózis alapvető 
fontosságú a betegség optimális ke-
zelése szempontjából, mivel az előre-
haladott stádiumú OCP a progresszió 
magasabb kockázatával és rosszabb 
szemészeti kimentellel társul. A be-
tegségben szenvedőknél gyakran a 
kórkép késői stádiumában történik a 
diagnózis felállítása, amikor a tüne-
tek és klinikai jelek már kifejezettek 
és agresszív terápiát tesznek szük-
ségessé. A kezelés célja a gyulladás 
csökkentése, a regeneráció elősegítése 
és a hegesedés megelőzése.
A szemfelszíni gyulladás csökken-
tését célzó helyi kortikoszteroidok, 
cyclosporin, tacrolimus vagy mi-

tomycin-C önmagukban nem ha-
tásosak hosszú távon. Azon bete-
gek esetében, akik nem tolerálják 
az immunszuppresszív kezelést, 
vagy akiknél annak alkalmazása 
nem biztonságos, enyhe lefolyású 
betegségben hasznos alternatívát 
jelenthet a lokális szteroidkezelés 
szisztémás matrix metalloprote-
ináz-gátlókkal (tetraciklinekkel) 
kombinálva. A subconjunctivalisan 
adott szteroidok átmeneti javulást 
eredményezhetnek, azonban relap-
szusok előfordulhatnak és szövőd-
mények, így katarakta, glaukóma 
vagy scleromalatia is kialakulhat.
A könnypótló készítmények alkal-
mazása valamennyi betegnél java-
solt a vízhiányos száraz szem tüne-

teinek enyhítésére és a szemfelszín 
további károsodásának megelőzé-
sére. A lokális kezelések gyakori al-
kalmazása miatt idővel kialakulhat 
érzékenység és toxicitás a tartósí-
tószerekkel szemben, ezért indo-
kolt konzerválószer-mentes szem-
cseppek használata. A saját szérum 
szemcseppek adása szintén előnyös 
a súlyos szárazszem-szindrómával 
szövődött esetekben.
A krónikus blepharitis és Mei-
bom-mirigy-diszfunkció kezelése 
szemhéjhigiéniával, szemhéj-me-
legítéssel, lokális antibiotikumok-
kal, lokális szteroidokkal, valamint 
szisztémás doxycyclinnel történ-
het. A szemfelszín károsodása mi-
att OCP-ben fokozott a bakteriális 

4. ábra: A: Az I. stádiumú ocularis pemphigoidot a conjunctiva subepithelialis 
hegesedése jellemzi. B: A II. stádiumú ocularis pemphigoidban az alsó kötő-
hártya-áthajlás rövidülése látható. C: III. stádiumú ocularis pemphigoidban a 
vaskos symblepharon-képződés dominál az inferior fornixban. D: IV. stádiumú 
ocularis pemphigoidban limbalis őssejt-elégtelenség, keratinizáció és cornea-
lis perforáció utáni sarjszövetképződés látható felső és alsó symblepharonnal
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és gombás keratitis kialakulásának 
kockázata, ezért ezen szövődmé-
nyek gyors felismerése és agresszív 
kezelése elengedhetetlen.
Bár a nagy dózisú per os predni-
solon képes lehet a hegesedés mér-
séklésére, nem biztosít elegendő 
immunszuppressziót a betegség 
aktivitásának kontrollálásához (11, 
13). Emellett a hosszú távú sziszté-
más szteroidkezelés elkerülhetetlen 
szövődményei miatt ez nem ideális 
választás. A lehetséges mellékhatá-
sok, valamint a szteroidcsökkentés 
során gyakran megfigyelhető relap-
szus miatt szükséges szteroidspó-
roló szerek alkalmazása, amelyek 
kevesebb, megelőzhető és reverzibi-
lis mellékhatással járnak.
A szisztémás immunmoduláns te-
rápia tehát jelenleg az elsőként vá-
lasztandó kezelési modalitás az 
OCP kontrollálására, tekintettel a 
betegség szisztémás jellegére, fel-
tételezett autoimmun eredetére, 

valamint a jelenleg alkalmazott lo-
kális és helyi kezelések korlátozott 
hatékonyságára (39). A szisztémás 
immunszuppresszív kezelés effekti-
vitása egyértelműen igazolt az ocu-
laris pemphigoidban, mind a con-
junctivalis gyulladás kontrollálása, 
mind pedig a conjunctivahegesedés 
progressziójának lassítása tekinte-
tében. Az immunszuppresszív te-
rápia megkezdése előtt a betegség 
stádiumának formális felmérése 
szükséges. Ennek része a belgyógyá-
szati kivizsgálás is az extraocularis 
manifesztációk kizárására, amelyek 
jelentős morbiditással és mortalitás-
sal járhatnak. A terápia „személyre 
szabásához” minden beteget stádi-
umbeosztás szerint kell értékelni és 
dokumentálni a betegség fennállá-
sának időtartamát, progresszióját 
és aktivitását.
A kezelési lehetőségek, mellékhatá-
sok és a rendszeres kontroll szük-
ségességének ismertetése után a 

betegnél kiindulási vesefunkció-, 
májfunkció-vizsgálatot és teljesvér-
kép-elemzést kell készíteni. Számos 
tényezőt szükséges mérlegelni im-
munszuppresszív kezelés indítása 
előtt. Az egyik legfontosabb a beteg 
életkora. Az idős betegpopuláció, a 
lehetséges komorbiditások, a beteg-
ség krónikus jellege és a hosszú távú 
kezelés potenciális toxicitása miatt 
a terápiás döntések különösen ne-
hezek lehetnek. A betegek gyakran 
késői stádiumban kerülnek felisme-
résre, amely agresszív kezelést tesz 
szükségessé (41).
A szemfelszíni gyulladás kontrol-
lálásához gyakran több szer kom-
binációja szükséges és a betegek 
többsége hosszú távú kezelést igé-
nyel a gyógyszer leépítése során 
jelentkező relapszusok megelőzé-
sére. A kumulatív toxicitás növeli 
a mellékhatások előfordulásának 
kockázatát. Továbbá szisztémás ke-
moterápia mellett is előfordulhat, 
hogy a betegség vaksághoz vezet 
(42, 43). Fontos hangsúlyozni, hogy 
szisztémás immunszuppresszív ke-
zelést csak aktív, progresszív beteg-
ség esetén ajánlunk. Végstádiumú, 
„kiégett” betegségben immunszup-
pressziót nem alkalmazunk, mivel 
a terápia a hegesedést csak megállí-
tani tudja, visszafordítani nem. El-
engedhetetlen, hogy a kezelés csak 
olyan szemorvos által történjen, 
aki jártas immunmoduláns terápia 
alkalmazásában, vállalja a gyakori 
kontrollt, a mellékhatások monito-
rozását és a szövődmények kezelé-
sét.
A szisztémás kezelés irodalmi aján-
lások alapján történik társszakmák 
bevonásával (39) (5. ábra). Eny-
he-középsúlyos gyulladás esetén 
elsőként tetracyclineket vagy di-
aminodiphenylsulfont (Dapson) 
alkalmazunk, amennyiben nincs 
ellenjavallat. Ha a betegség nem re-
agál, súlyos mellékhatások jelent-
keznek vagy intolerancia alakul 
ki, azathioprin, methotrexat vagy 
mycophenolat-mofetil hozzáadása, 
vagy a Dapson helyettesítése java-
solt. Ha a gyulladás továbbra sem 
kontrollálható, cyclophosphamid 
adása indokolt, kiegészítve sziszté-

2. táblázat: Krónikus hegesedéssel járó  
conjunctivitis differenciáldiagnosztikája

Kórképcsoport Betegségek Kulcs az elkülönítéshez

Autoimmun/
bullosus

Ocularis paphigoid
Pemphigus vulgaris
Epidermolysis bullosa  
   acquisita
Lineáris IgA dermatosis
Lichen planus
Scleroderma
Sarcoidosis
Graft-versus-host betegség

DIF: lineáris IgG/IgA ± C3 
a bazál membrán mentén, 
progresszív hegesedés

Gyógyszer/
toxikus

Pseudopemphigoid 
Stevens–Johnson-szindróma/ 
toxikus epidermalis necrolysis
Kémiai égés
Irradiáció

Anamnézis: hosszú távú 
szemcsepp-használat,
hajlamosító gyógyszer 
szedése,
nincs mucocutan  
érintettség,
elhagyás után nem  
progrediál

Infekciók Trachoma
Adenovírus conjunctivitis
Corynebacterium diphtheriae  
conjunctivitis

Akut kezdet,  
infekciós anamnézis

Szemfelszíni 
gyulladás

Atópiás keratoconjunctivitis
Ocularis rosacea

Atópiás háttér, blepharitis,  
Meibom-mirigy diszfunk-
ció

Neoplasia Laphámsejtes carcinoma Lokalizált, infiltratív lézió,  
biopsziadöntő

Trauma, műtét Mechanikus trauma 
Szemfelszíni műtét

Egyértelmű anamnézis

DIF = direct immunfluoreszcencia, Ig = immunoglobulin, C3 = komplement



54

Ocular pemphigoid – A rare autoimmune disease with potentially severe outcomes

más prednisolonnal ( 3 hónapig). A 
teljes gyulladáskontroll elérése után 
a terápiát további egy évig folytat-
juk. Ezt követően a gyógyszert las-
san építjük le és a beteget szorosan 
obszerváljuk a relapszus korai felis-
merése érdekében. A betegek után-
követése élethosszig szükséges, mi-
vel az esetek akár egyharmadánál 
fellángolás alakulhat ki (11, 42). Az 
egyes terápiás ágensek ismertetése a 
3. táblázatban és az alábbi alfejeze-
tekben történik.

Tetracyclinek

A tetracyclinek antibiotikumként 
ismertek, mivel hatékonyan gátolják 
a bakteriális proliferációt és növeke-
dést. Ezen hatások mellett igazol-
ták, hogy a tetracyclinek gyulladás-
csökkentő és kollagenolízis-gátló 
tulajdonságokkal is rendelkeznek. 
Gyulladáscsökkentő hatásuk alap-
ján a tetracyclin első választandó 
szerként javasolható enyhe vagy 
középsúlyos MMP esetén, részben 

kedvezőbb mellékhatásprofilja mi-
att a kortikoszteroidokkal és más 
hagyományos immunszuppresszív 
szerekkel összehasonlítva (44). A 
tetracyclin dózisa 1500 mg/nap és 
terápiarefrakter esetekben kiegé-
szíthető orális kortikoszteroidok-
kal, mycophenolat-mofetillel vagy 
azathioprinnel. A korábbi tanulmá-
nyokban szereplő betegek többségét 
egyéb immunszuppresszív kezelé-
sek mellékhatásai miatt állították 
át tetracyclinre. Egy 2 éves után-
követésű esetsorozatban azonban 
tartós, relapszus nélküli remissziót 
mindössze egy betegnél sikerült el-
érni (45).

Diaminodiphenylsulfont  
(Dapson)
A Dapson szintetikus sulfon, amely 
antimikrobiális és gyulladáscsök-
kentő hatással egyaránt rendel-
kezik, ezáltal az OCP-hez társuló 
enyhe-középsúlyos conjunctivitis 
egyik leghatékonyabb gyógyszere. 

A Dapson a baktériumok növeke-
désének és szaporodásának gátlása 
mellett befolyásolja a neutrophil ke-
motaxist, csökkenti a lizoszomális 
enzimek felszabadulását és a neut-
rophil fagocitózist. Egy retrospek-
tív, nagy esetszámú vizsgálatban 
hatékonyabbnak bizonyult, mint a 
cyclophosphamid vagy az azathiop-
rin (46). A Dapson terápiás hatása 
általában 4 héten belül jelentkezik, 
azonban rövid ideig tart és a szer el-
hagyását követően hetek-hónapok 
alatt relapszus jelentkezhet (47).
Dapsonterápia megkezdése előtt 
szükséges a glükóz-6-foszfát-
dehidrogenáz (G6PD) státusz és 
a methemoglobin-szint laborató-
riumi vizsgálata, ugyanis súlyos 
haemolyticus anaemia alakulhat 
ki G6PD-hiányos betegekben. A 
gyógyszer kontraindikált tehát 
G6PD-hiány és sulfonallergia ese-
tén. A mellékhatások monitorozá-
sára minden kontroll alkalmával 
teljes vérkép javasolt. A mellékha-
tások többsége az első 8–10 hétben 

5. ábra: Szisztémás kezelési algoritmus ocularis pemphigoidban (módosítva 
Schmidt E és munkatársai közleménye alapján [39])
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lép fel és leggyakrabban haemoly-
ticus anaemia (nem G6PD-hiányos 
páciensekben is lehetséges) és leu–
kopenia formájában jelentkezik 
(48). Ezek a hematológiai eltérések 
a gyógyszer elhagyását követően re-
verzibilisek.

Mycophenolat-mofetil

A mycophenolat-mofetil (MMF) ak-
tív metabolitja gátolja a humán lym-
phocyták purinszintézisét, ezáltal 
megakadályozza a proliferációjukat, 
valamint a B-lymphocyták antitest-
termelését is csökkenti. Az MMF al-
kalmazása enyhe-középsúlyos nyál-
kahártya-pemphigoidban effektív 
és biztonságos eljárásnak bizonyult, 
azonban nem képes a betegség prog-
resszióját megállítani súlyos, refrak-
ter esetekben (39). Másik tanulmány 
szerint a mycophenolat-mofetil va-
lamennyi betegségsúlyossági fok 
esetén elsővonalbeli szerként alkal-
mazandó, míg a Dapsont inkább 
kombinációs vagy „mentő” terápiá-
ban célszerű adni (49).
A kezelést 1 g napi egyszeri dózis-

sal kezdik, majd egy hét toleran-
ciafigyelés után 1 g napi kétszeri 
adagolásra emelik. A májenzimek 
és a teljes vérkép havonta ellenőr-
zendő. A dózis 500 mg-os lépések-
ben emelhető, maximum 3 g/nap 
adagig.

Cyclophosphamid

A cyclophosphamid két OCP-be-
tegcsoportban lehet különösen ha-
tékony: súlyos gyulladás esetén, 
illetve terápiarezisztens esetekben 
(17, 49). Mind szájon át, mind intra-
vénásan adható, képes megelőzni a 
súlyos OCP relapszusait és mellette 
a kortikoszteroid leépíthető. Klini-
kai remissziót akár monoterápiában 
is képes fenntartani, azonban sú-
lyos mellékhatások fellépése gyako-
ri (49).
A kezdő dózis 1–2 mg/kg. A későb-
bi dózismódosítás a klinikai megí-
télésen, a csontvelő-tolerancián és 
a mellékhatásokon alapul. A dózist 
úgy titrálják, hogy a perifériás fe-
hérvérsejtszám legalább 2500 sejt/
mm3 legyen, legalább 1500 neutro-

phil/mm3 és 70 000 thrombocyta/
mm3 érték mellett. A cyclophos-
phamid leggyakoribb mellékhatá-
sa a leukopenia, amely a terápiás 
hatás elérésének várt következmé-
nye (50). Teljes vérképet 4 hetente 
szükséges ellenőrizni. Ritkábban 
thrombocytopenia, haemorrhagiás 
cystitis, infekció és gastrointesti-
nalis panaszok jelentkezhetnek. A 
vizeletvizsgálat és a vesefunkció 
ellenőrzése havonta történik a le-
hetséges renális toxicitás kiszűrése 
érdekében.

Kortikoszteroidok

A szisztémás kortikoszteroidoknak 
szerepe van az akut conjunctivalis 
gyulladás kezelésében OCP-ben. 
Mondino és munkatársai korábban 
beszámoltak a szisztémás korti-
koszteroidok sikeréről az akut be-
tegség elnyomásában és az aktív 
OCP-hez társuló gyors conjunctiva-
lis zsugorodás megelőzésében (51). 
A nagy dózisú szisztémás predni-
solon ugyan hatékony lehet a hege-
sedés kontrollálásában, de nem biz-

3. táblázat: Immunmoduláns kezelési lehetőségek ocularis pemphigoidban

Gyógyszer Kezdő dózis Fenntartó/maximális 
dózis

Alkalma-
zás Megjegyzés/monitorozás

Dapson
egyénre titrálva  
(általában 25–50 
mg/nap)

100–200 mg/nap per os
G6PD státusz kötelező; teljes vérkép 
kontroll (hemolyticus anaemia, leu-
kopenia, GI intolerancia, bőrkiütések)

Methotrexate 7,5 mg hetente 1× 15 mg hetente 1× per os/sc májfunkció + teljes vérkép;  
GI intolerancia esetén sc előnyös

Mycophenola-
te mofetil 1 g/nap 2 g/nap (1 g 2×), max. 

3 g/nap per os havi vérkép + májfunkció;  
dózis 500 mg lépésekben emelhető

Azathioprine 1,5-2,0 mg/kg/nap max. 3 mg/kg/nap per os vérkép + májfunkció 6 hetente;  
leukopenia/hepatitis rizikó

Cyclophos-
phamide 1–2 mg/kg/nap titrálás WBC alapján 

(max. 3 mg/kg/nap) per os/iv
cél: leukocyta 2500/mm³, neutro-
phil 1500/mm³; vizeletkontroll (ha-
emorrhagiás cystitis, hólyag tumor)

Prednisolone 0,5-1,5 mg/kg/nap 3 hónapig javasolt per os/
iv/im

cyclophosphamide mellett áthidaló 
terápiaként; hosszú távon nem ideális

IVIg 2–3 g/kg/ciklus 3 egymást követő 
napon, havonta iv infúzió összesen kb. 15–29 ciklus; IgA-hiány 

kontraindikáció, fejfájás, hányinger

Rituximab 375 mg/m² hetente 
1×, 4 vagy 8 héten át

majd 375 mg/m² 
havonta 1×, 4 hónapig 
(Foster-protokoll); szük-
ség esetén fenntartó 
kezelés egyénileg

iv infúzió

premedikáció (paracetamol, antihisz-
tamin ± iv methylprednisolone); infek-
ciórizikó, vérkép/májfunkció kontroll; 
refrakter/súlyos OCP-ben gyakran 
IVIg-vel kombinálják

G6PD = glucose-6-phosphate dehydrogenase, GI = gastrointestinalis, IVIg = intravénás immunoglobulin, sc = subcutan, iv = intra-
vénás, im = intramuscularis 
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tosít elegendő immunszuppressziót 
(13, 41). Továbbá mind a lokális, 
mind a szisztémás szteroidkezelés 
hatástalannak bizonyult a hosszú 
távú remisszió elérésében (42). Ez 
magyarázza, hogy a kortikoszteroi-
dokat gyakran immunszuppresszív 
kezelés kiegészítéseként alkalmaz-
zák mycophenolat-mofetil mellett 
enyhe/középsúlyos OCP-ben (52) 
vagy cyclophosphamiddal kombi-
nálva súlyos nyálkahártya-pemphi-
goidban (53). 

Methotrexat

A methotrexat antimetabolit, 
OCP-ben hatékonyan csökkenthe-
ti a gyulladást azáltal, hogy mó-
dosítja a betegség alapját képező 
immun-diszregulációt. Methotre-
xat elsővonalbeli szisztémás keze-
lés ocularis pemphigoidban (39). A 
methotrexat-kezelés az OCP terá-
piájában a korábban alkalmazott 
szisztémás szerekhez hasonló haté-
konyságúnak bizonyult a conjuncti-
valis gyulladás kontrollálásában és 
a hegesedés progressziójának meg-
állításában. Emellett a methotrexat 
általában jól tolerálható és a hosszú 
távú kezelésben részesülő betegek 
több mint 90%-ánál nem jelentkez-
tek mellékhatások (54). Miserocchi 
és munkatársai publikációja alapján 
az ocularis pemphigoid kezelésében 
leggyakrabban alkalmazott szisz-
témás szerek közül a methotrexat 
esetében fordult elő a legkevesebb 
terápiával összefüggő mellékhatás, 
összehasonlítva a Dapsonnal, a cyc-
lophosphamiddal és azathioprinnel 
(41).
Kezdő dózisa 7,5 mg hetente egy-
szer, amely 15 mg hetente egysze-
ri adagig emelhető. A heti egyszeri 
adagolás csökkenti a mellékhatások 
kialakulásának esélyét. Mellékha-
tásként hányinger, hányás és haj-
hullás fordulhat elő. A gastroin-
testinalis intolerancia sok esetben 
kivédhető subcutan alkalmazással. 
A betegek ellenőrzése teljes vérkép-
pel és májfunkciós vizsgálatokkal 
történik a terápia megkezdését kö-
vető harmadik héten, majd ezt kö-
vetően 6 hetente.

Azathioprin
Az azathioprin purinanalóg, amely 
gátolja a DNS- és RNS-szintézist. 
A purinanalógok általában különö-
sen hatékonyak az antitestképző-
dés gátlásában és a T-sejt aktivációt 
szintén befolyásolják. Azathioprin 
alkalmazása során alacsonyabb si-
kerarányt tapasztaltak a methotre-
xattal és Dapsonnal összehasonlítva 
és a mellékhatások (gastrointesti-
nalis panaszok, fejfájás, rossz kö-
zérzet, szédülés, emelkedett májen-
zimértékek és myeloszuppresszió) 
miatt történő kezelésmegszakítás 
gyakrabban fordult elő, mint más 
immunszuppresszív szerek eseté-
ben. Saw és munkatársai vizsgálatai-
ban azathioprinnel kezelt MMP-be-
tegekben a sikeres terápiás válasz 
aránya 47% volt (52).
Ajánlott kezdő dózisa 2 mg/kg/
nap, maximális dózisa 3 mg/kg/nap. 
Gyakoribb mellékhatások: arth-
ralgia, leukopenia és hepatitis. A 
betegek monitorozása teljes vérkép 
és májfunkciós vizsgálatokkal tör-
ténik 6 hetente.

Rituximab

A rituximab egy CD20-ellenes 
mo no klonális antitest, amely sze-
lektíven a B-lymphocyták ellen 
hat, ezáltal csökkenti az autoan-
titest-termelést és az autoimmun 
gyulladásos aktivitást. Az utóbbi 
években egyre több adat utal arra, 
hogy a rituximab hatékony terápi-
ás lehetőség refrakter ocularis pem-
phigoidban, különösen akkor, ha a 
hagyományos immunszuppresszív 
kezelés (pl. Dapson, methotrexat, 
MMF, azathioprin, cyclophos-
phamid) nem eredményez megfele-
lő betegségkontrollt (55).
You és munkatársai retrospektív ko-
horszvizsgálatában 32, biopsziával 
igazolt, agresszív OCP-ben szenve-
dő beteg (61 szem) rituximab-keze-
lését elemezték (56). A rituximabot 
monoterápiában vagy intravénás 
immunglobulinnal (IVIg), illetve 
egyéb immunmoduláns szerekkel 
kombinációban alkalmazták. A 
vizsgálatban a betegek 77%-a kli-
nikai remissziót ért el, amelyet a 

progresszív hegesedés és aktív con-
junctivalis gyulladás megszűnése-
ként definiáltak legalább 2 hónapon 
keresztül. A remisszió átlagosan 
24,5 hónapig tartott. A betegek je-
lentős része kortikoszteroid-men-
tessé vált: a követés végén a betegek 
81,2%-a nem igényelt sem lokális, 
sem szisztémás szteroidkezelést. A 
betegségprogresszió minimális volt: 
mindössze 5 szem (8,2%) romlott 
egy Foster-stádiumot és a látóéles-
ség stabil maradt (56). A kezelés so-
rán mellékhatások előfordultak, de 
súlyos, hospitalizációt igénylő szö-
vődményt nem észleltek. Jelentett 
nemkívánatos események közé tar-
tozott a leukopenia (9,4%), anémia 
(6,2%), májenzim-emelkedés (9,4%, 
jellemzően kombinált immunszup-
presszív kezelés mellett), valamint 
egy-egy esetben Epstein–Barr-ví-
rusfertőzés és sinusitis. A rituximab 
tehát – különösen IVIg-kezeléssel 
vagy más immunszuppresszív sze-
rekkel kombinációban – hatékony 
és relatíve biztonságos terápiás al-
ternatívának bizonyult agresszív, 
hagyományos kezelésre rezisztens 
OCP esetén.

Intravénás immunglobulin

Az intravénás immunglobulin szá-
mos hatásmechanizmussal rendel-
kezik, beleértve a B-sejt-funkció 
gátlását, T-sejt-aktivitás indukálá-
sát, a citokintermelés modulálását 
az antitesttermelés csökkentése 
érdekében (IL-10), a komplement-
felvétel modulálását a célsejteken, 
valamint a T-sejt-funkció befolyá-
solását.
IVIg-terápiát aktív OCP-ben al-
kalmazhatunk olyan betegeknél, 
akik kemoterápiára rezisztensek, 
annak mellékhatásait nem tolerál-
ják, vagy hosszú távú immunmo-
duláns kezelésre nem reagálnak. 
A biztonságos mellékhatásprofilja 
miatt immunhiányos betegeknek 
is adható. Ezekben az esetekben az 
IVIg jelentős klinikai és szubjektív 
javulást biztosíthat a betegség prog-
ressziójának megállításával (32). Az 
intravénás immunglobulin-terápia 
lehetővé tette valamennyi egyéb 
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szisztémás kezelés fokozatos elha-
gyását és önmagában alkalmazva is 
feltartóztatta a betegség progresszi-
óját, jelentősebb mellékhatások nél-
kül (32). Ugyanakkor IVIg-terápia 
az OCP extraocularis manifesztá-
cióinak kontrollálásában is hasonló 
hatékonyságúnak tűnik (32).
Az IVIg adagja 2–3 g/kg/ciklus, 
4–5 órás infúzióban adva, három 
egymást követő napon, havonta is-
mételve. A ciklusok száma az egyé-
ni betegségjellemzőktől függően 
15–29 között változhat (57).
A betegkiválasztás különösen fon-
tos a compliance és a kezelés sike-
rességének biztosítása érdekében. 
A betegek antitesttiterét vizsgáljuk 
a kezelés megkezdése előtt, majd 
havonta a terápia teljes időtartama 
alatt. Mellékhatások ritkák, a lehet-
séges szövődmények (volumen túl-
terhelés, vaso-occlusio) leginkább a 
háromnapos adagolással előzhetők 
meg. IVIg adása kontraindikált sze-
lektív IgA-hiányban, illetve súlyos 
szisztémás reakció esetén.

Anti-TNFa szerek

A nyálkahártya-pemphigoidban 
szenvedő betegek szérumában a 
kontrollokhoz képest emelkedett 
TNFa-szinteket figyeltek meg. Az 
anti-TNFa készítmények alkalma-
zását MMP esetén jelenleg első-
sorban esettanulmányok és kisebb 
esetsorozatok támasztják alá, ilyen 
Canizares és munkatársai beszámoló-
ja, akik etanercept hatékonyságáról 
számoltak be három ocularis MMP-
ben szenvedő beteg esetében (58). A 
TNFa-inhibitorok negyedik vonal-
beli kezelésként alkalmazhatók sú-
lyos nyálkahártya-pemphigoid ese-
tén (39).

Mitomycin-C

A mitomycin-C egy alkiláló szer, 
amely a DNS-szintézis gátlásá-
val hat. Ezen sejtproliferációt gátló 
ágens lokális és subconjunctivalis 
alkalmazása ocularis pemphigoid-
ban vitatott. A mitomycin-C az 
episclera szintjén gátolja a fibrob-
last proliferációt. A subconjunctiva-

lisan alkalmazott mitomycin-C-vel 
kezelt betegek 80%-ánál hosszú 
távú csökkenést észleltek a fibrob-
last-aktivitásban (59). Ugyanakkor 
a fibroblast-proliferáció gátlása ön-
magában nem befolyásolja az OCP 
alapját képező gyulladásos folya-
matot, amely továbbra is lehetővé 
teszi az immunreaktánsok lerakó-
dását a bazálmembrán-zónában. 
Ezzel szemben Celis Sánchez és mun-
katársai nem találtak kedvező ha-
tást mitomycin-C-kezelést követő-
en recidiváló MMP-esetekben (60). 
Emellett a lokális terápia nyilvánva-
lóan nem képes megelőzni az aktív 
OCP extraocularis szövődményeit 
sem. A kezelés potenciális kompli-
kációi közé tartozik a conjunctiva 
perforációja, perzisztáló epithelialis 
defektusok kialakulása, valamint a 
cornea beolvadása és perforációja.

Szövődmények és 
kezelésük
A szemszárazság, a trichiasis, az 
entropium és a bakteriális kóroko-
zókkal történő kolonizáció ront-
hatja az ocularis pemphigoidban 
szenvedő beteg állapotát. Mindezek 
fokozhatják a gyulladást és előse-
gíthetik a betegség progresszióját. 
A szemszárazság az OCP gyakori 
szövődménye. A könnyfilm vizes 
és mucin komponensének hiányát 
műkönnykészítményekkel szüksé-
ges pótolni. A könnypontdugó al-
kalmazása segíthet a természetes 
könny megtartásában, amennyiben 
a fibrosis még nem érinti a könny-
pontokat. Azoknál a betegeknél, 
akiknél a Schirmer-teszt eredménye 
három egymást követő alkalom-
mal 2 mm, javasolt az alsó és felső 
könnypontok elzárása. Az elzárás 
történhet könnypontdugó behelye-
zésével vagy a könnypont kauteri-
zációjával, ami szintén jelentős tü-
neti enyhülést biztosíthat.
A trichiasis cornealis abrasiót, pont-
szerű epithelkárosodást okozhat, 
és növelheti a bakteriális kerati-
tis kialakulásának valószínűségét. 
Mondino korábbi vizsgálatában tri-
chiasis a III. stádiumú szemek 86%-
ában volt jelen (61). A szempillák 

epilációja széles körben ajánlott 
kezelési módszer, azonban a szem-
pillák visszanövése miatt ez csupán 
rövid távú megoldást jelent. Kedve-
zőbb eredményekről számoltak be 
cryoepilatio alkalmazásával, amely 
során helyi érzéstelenítő injekci-
ót követően cryo-fejet helyeznek a 
szemhéj belső szélére (62). Az eljá-
rás gyakori szövődményei közé tar-
tozik a szemhéjödéma, depigmen-
táció, szemhéjszéli behúzódás és 
megváltozott szemhéjkontúr (62).
A conjunctiva és a szemhéjszél mik-
robiális kolonizációja következté-
ben kialakuló blepharoconjunctivi-
tis további szemfelszíni károsodást, 
többek között keratitist is okozhat. 
A betegség előrehaladottabb stádi-
umai fokozott hajlamot jelentenek 
pozitív tenyésztési eredményekre. 
Mind Gram-negatív kórokozók, 
mind Gram-pozitív baktériumok 
gyakrabban fordulhatnak elő OCP 
eseteiben (13). A mindennapos 
szemhéjhigiéné, a blepharoconjunc-
tivitis lokális antibiotikumkezelése, 
valamint a Meibom-mirigy-disz-
funkció miatt hosszútávon alkal-
mazott per os doxycyclin-terápia 
csökkentheti a conjunctivalis gyul-
ladás és a mikrobiális keratitis koc-
kázatát.
Sebészi beavatkozás csak inaktív 
betegség mellett javasolt. A szisz-
témás immunterápia az OCP-hez 
társuló gyulladás kezelésének egyik 
fő pillére, ugyanakkor önmagában 
nem szünteti meg azokat a kísérő-
tényezőket, amelyek jelentősen ká-
rosítják a cornea felszínét, mint a 
trichiasis, nehezített szemhéjzárás 
és keratoconjunctivitis sicca. Ezek a 
faktorok, mint ördögi kör kiválthat-
ják és fokozhatják a gyulladást. Rá-
adásul az entropium, symblepharon 
és ankyloblepharon műtétei magas 
fellángolási kockázattal járnak.
A sclerális kontaktlencsék védik a 
corneát. Amnionmembrán-transz-
plantáció (AMT) és nyálkahár-
tya-graft a fornix rekonstrukciójára 
használható. A nyálkahártya-graft 
alkalmazása ismert módszer mind 
a súlyos marginális entropium, ke-
ratinizáció, fornix-rekonstrukció, 
mind a trichiasis kezelésében. A 
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technika lényege, hogy a károsodott 
szemhéjszél és a cornea közé egy 
sima, egészséges hámmal borított 
nyálkahártyarészlet kerül beülte-
tésre, amely csökkenti a cornea me-
chanikus irritációját és abrasióját. A 
műtétet megelőzően a gyulladást 
teljes mértékben kontrollálni kell és 
immunoszuppresszív terápián lévő 
betegek esetén perioperatív szisz-
témás prednisolon adása javasolt. 
Az AMT alkalmazható a conjunc-
tiva részleges „rekonstrukciójára”, 
mivel az amnionmembrán számos 
növekedési faktort tartalmaz, an-
tiangiogén és gyulladáscsökken-
tő fehérjéket hordoz, csökkentheti 
a cornealis stroma apoptózisát. A 
hosszan fennálló gyulladás káro-
síthatja a cornealis őssejteket és to-
vább rontja a szaruhártya hámréte-
gének egészségét.
A cornea limbális őssejtjei tehát 
érintetté válnak az OCP előreha-
ladott stádiumában. A limbális 
őssejt-átültetés (LSCT) sikeres al-
kalmazási területei közé tartoznak 
kémiai sérülések és immunológiai 
eredetű limbalis őssejt-elégtelen-
ség, például Stevens–Johnson-szind-
róma. LSCT szóba jöhet OCP-hez 
társuló szemfelszíni betegségben, 
azonban az autoimmun háttér, il-
letve gyulladásos etiológia miatt 
várhatóan rosszabb eredmények 
érhetők el, mint nem gyulladásos 
kórképekben. Korábbi közlemé-
nyek alacsony sikerarányról szá-
moltak be OCP-s betegek limbalis 
őssejt-transzplantációja tekinteté-
ben (63, 64).
A késői stádiumú OCP-ben, ahol 
immunmediált cornealis károsodás 
következtében perforáció fenyeget 
vagy az már bekövetkezett, opti-
kai vagy tektonikus perforáló kera-
toplasztika jöhet szóba. Hasonlóan 
azonban a limbális őssejt-transzp-
lantációhoz, itt is rossz prognózis-
sal kell számolnunk. Kedvezőbb 
eredményeket főként azokban az 
esetekben írtak le, ahol a betegsé-
get immunoszuppresszív terápiával 
megfelelően kontrollálták. Ennek 

ellenére agresszív perioperatív gyul-
ladáskontroll mellett is alacsony 
a graft túlélésének aránya, mivel a 
hegesedés következtében kialakuló 
környezet (limbális őssejt-elégte-
lenség, masszív conjunctivalizáció) 
nem kedvez a graft túlélésének.
Előrehaladott, végstádiumú esetek-
ben keratoprotézis (KPro) jelenthe-
ti az utolsó látásmentő lehetőséget, 
amikor a perforáló keratoplasztiká-
tól már nem várható siker. A 2-es 
típusú KPro kifejezetten súlyos 
szemfelszíni betegségek esetén ja-
vasolt, beleértve az OCP-t. Fontos 
azonban megjegyezni, hogy a 2-es 
típusú KPro alkalmazása a poszt-
operatív szövődmények magasabb 
előfordulásával jár a 1-es típushoz 
képest. Mindazonáltal az eszköz az 
egyébként kezelhetetlen esetekben 
is lehetővé teszi a látás rehabilitá-
cióját, amely hangsúlyozza kiemelt 
jelentőségét a végstádiumú OCP-s 
betegek ellátásában (65). A komp-
likációk éppen a betegeség gyul-
ladásos etiológiája következtében 
gyakoriak lehetnek, többek között 
a keratoprotézis körüli szövetek 
necrosisa, csarnokvíz-szivárgás, re-
tinaleválás, illetve a protézis extru-
siója.

Következtetés
Az ocularis pemphigoid fontos 
differenciáldiagnosztikai lehetőség 
minden olyan beteg esetében, aki 
hosszan fennálló, kezelésre refrak-
ter krónikus conjunctivitisben szen-
ved. Az OCP krónikus, progresszív 
lefolyású, szisztémás, autoimmun 
eredetű betegség, amely potenciá-
lisan látásvesztéssel fenyegető ocu-
laris érintettséggel, valamint életet 
veszélyeztető extraocularis mani-
fesztációkkal is járhat. Az érintett 
betegek optimális ellátása komoly 
kihívást jelent, multidiszcipliná-
ris együttműködést és rendszeres 
utánkövetést igényel.
A betegség aktivitásának és prog-
ressziójának kontrollálására első 
választandó kezelésként sziszté-

más immunmoduláns szerek alkal-
mazása javasolt. A korai diagnózis 
lehetővé teszi ezen terápiák beve-
zetését a betegség kevésbé előreha-
ladott stádiumában, amely kedve-
zőbb prognózist eredményezhet. A 
kezelést korán és kellően agresszív 
módon kell megkezdeni, különö-
sen fiatalabb, jó általános állapotú 
betegek esetében, akik hosszabb 
ideig élnek együtt a betegséggel és 
nagyobb eséllyel tolerálják a mel-
lékhatásokat (49). Az elsővonalbeli 
szerek idővel gyakran elégtelennek 
bizonyulnak, ezért szoros követés 
szükséges a progresszió megfékezé-
sére. Bár egyes immunmodulánsok 
általában hatékonyabbnak tűnhet-
nek, az egyéni terápiás válasz elő-
re nem jelezhető, így bizonyos ese-
tekben kevésbé effektívnek tartott 
szerek vagy kombinációk biztosít-
hatják a legjobb eredményt. A je-
lenleg rendelkezésre álló szisztémás 
kezelések azonban többnyire nem 
specifikus immunszuppresszív ha-
tásúak, ezért alkalmazásuk gyak-
ran jelentős, több szervet is érintő 
mellékhatásokkal társul.
Jelenleg folyó kutatások célja az 
OCP immunpatogenezisének rész-
letesebb megértése, amely hosz-
szútávon lehetőséget teremthet 
olyan célzott, specifikus immun-
moduláló terápiák kifejlesztésére, 
amelyek nagy hatékonyság mellett 
csökkenthetik a nem specifikus im-
munszuppresszióhoz társuló kedve-
zőtlen mellékhatások előfordulását, 
ugyanakkor képesek megakadá-
lyozni az irreverzibilis szemfelszíni 
szövődmények és látásromlás kiala-
kulását.

Nyilatkozat

A szerző kijelenti, hogy eredeti közlemé-
nye megírásával kapcsolatban nem áll 
fenn vele szemben pénzügyi vagy egyéb 
lényeges összeütközés, összeférhetetlen-
ségi ok, amely befolyásolhatja a köz-
leményben bemutatott eredményeket, 
az abból levont következtetéseket vagy 
azok értelmezését.
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