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A szemtiinetek jelentosége
a neuroimmunologiai korképekben

o0 szemtlinetek (elo)jelzik az indul6 vagy zajlo szisztémas
autoimmun betegséget a kozponti idegrendszerben

o differencial diagnosztikai lehetoséget ny(jtanak
0 a nem-autoimmun eredetli neurologiai betegségek levalasztasahoz
o a lokalis illetve a szisztémas allapot teszteléséhez

0 a latasfunkciok kovetésével megitélheto:
0 a betegség prognozisa
o a kezelés effektivitasa




Szemtunetek |

LATASVESZTES
retina+/- latéideg

KETTOSLATAS
szemmozgato rendszer

o0 egy /két oldali - hirtelen kezdettel % diplopia - hirtelen kezdettel
(pre-, retrochiasmalis)
O Atmeneti vagy tartds % atmeneti vagy tartos
0 centralis latasvesztés ( macula) +/- % kevésbé zavaroé diplopia - centralis
0 periférias latotér defektus % nem toleralhat6 - periférias
(centralis latas-megkiméltséggel)
o tarsul6 neurologiai tiinetek, % tarsul6 neurologiai tlinetek,
urgens beavatkozas urgens beavatkozas
O Atmeneti vagy végleges

latasvesztéssel jarhat




Diagnosztika

LATOPALYA rendszer
(retina-, n. opticus)

latasélesség (T+K, Amsler racs)

SZEMMOZGATO rendszer

latasfunkciok- monocularisan

O O O O|O

szinlatas, CFF

latotér (centralis+/- periférias)
fundus : foto, FLAG, OCT
elektrofiziologia: ERG +/- VEP

megtekintés-mérés:

% primer szemallas

% szemrések — mm

% Hertel-féle exophthalmometria
9 tekintési iranyba vezetett szem
kett6skép elemzés (T+K)
csipeszteszt
prizma korrekcio -Polateszt
elektrofiziologia: EMG +/- Tensilon




Kiegészito diagnosztika

> radiologiai vizsgalatok
» koponya CT — MR+/- orbitara, sella régokra centraltan
» mellkas CT

» ultrahang: pajzsmirigy-, hasi-,
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BETEGSEG CSOPORTOK - 1.
retina +/- opticus érintettséggel

I. AKIR demyelinizacios betegségei
SM variansok: NEURITIS nervi OPTICI
Devic - féle NMO spektrum betegség
II. Vasculitisek a kozponti idegrendszerben
primer vasculitisek
szekunder vasculitisek
III. Egyéb autoimmun betegségek — szemtiineti kezdettel
szekunder AntiPhospholipid Szindréma (APS)
IV. Graves féle opticopathia (madas eléadasokban)
V. Paraneoplasia okozta:

retinopathia (CAR)

opticopathia (MAR)




Etio-

pathomechanizm

us

Szemtiinetek

Neurologiai
tilnetek

Diff. dg.

Labor és liquor
dg.

VEP

m 2.
i<rapia

BETEGSEG CSOPORTOK - I.
retina+/-opticus érintettséggel

SM okozta
Neuritis Retrobulbaris

SM >> SLE, Sjogren, APS, NHL,
metabolikus, toxikus, nutritiv okok

demyelinisatio — axonkarosodas

latasvesztés : egyoldali centralis — periférias
decoloratio (kései-temporalis)
szemfajdalom

érzészavarok, fejfajas,
vizelettartasi zavarok

LHON, AION, kompresszios-, endokrin okok
OGP pozitiv

demyelinisatio- latencia novekedés,
szek. rostveszteség — amplitudo redukcio

POZITIV
Barkhoff kritériumok - demylelinisatios gbcok!

STEROID lokésterapia (rei-akut, 9o!)
IMMUNMODULANS kezelés (rel-prev)

Betaferon,Avonex

Devic - féle
Neuro Myelitis Optica

Izolalt > SLE, Sjogren sy-hoz tarsulhat

axonkarosodas

latasvesztés << fén , egy<kétoldali papillitis,
nehezen javul, recidival

Myelitis transversa, harantlesio tiinetek,
para-, tetraparesis,

LHON, SM, autoimmun betegség keresendd

Se-anti-Aquaporin 4. pozitiv
(autoAT-hez: asszocialodhat:(APA,pajzsmirigy ellenes, ANA)

primer rostkarosodas — jelentés amplititdo
redukcio, kioltott gorbe

NEGATIV
gerinc MR pozitiv

STEROID lokésterapia (rei-akut)
ST+IMMUNSUPRESSIO (gyull-prev.)
Azathioprin / Rituximab,

NMO + SLE: Cyecl., MTX




SM vs. NMO: patomechanizmusok

Erlumen

SCLEROSIS MULTIPLEX

aktivalodo T-sejtek keresztreakcidja

a KIR myelinhiively sejtjeivel
0 az autoantigén reaktivalta T-sejtek
gyulladasos folyamatot inditanak el

=

:AQP4

vér-agygat

(demyelinisatio — axonkarosodas)

NEUROMYELITIS OPTICA

Ok: anti-Aquaporing EA nevi IgG

EA célpontja: Aquaporing molekula:

0 KIR f6 viz csatornaja

0 parenchyma + vér/liquor

0 erek koriil, kéreg-fehérdallomany hataran
0 astrocytak, ependyma sejtek expresszaljak
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BETEGSEG CSOPORTOK - 1.
retina+/-opticus érintettséggel

Primer Vasculitisek
szemtiinetei a kozponti idegrendszerben

 trolalt : : T

csak a KIR-ben izolalt és visszatér6 formaban
vizualis hallucinaciok, corticalis vaksag

2. Cogan szindroma
oculovestibularis tiinetek:
szaruhartya mély keratitise

3. APMPPE: retina pigment réteg betegsége, érhartya keringési zavara

centralis latasvesztés,
sargas fehéres foltok a szemfenéken




BETEGSEG CSOPORTOK - 1.
retina+/-opticus érintettséggel

Szekunder Vasculitisek

Szisztémas nekrotizalo vasculitisek:

| POLYARTERITIS NODOSA (kis-, kiszé 410
retinopathia, A-AION, pA-AION, keratitis,
retina levalas

Kotoszoveti betegségek

— SZISZTEMAS LUPUS
ORIASSEJTES ARTERIITIS (GCA) aortaiv,nagyerek ERYTHEMATOSUS (SLE)

latasvesztés, retina torzs /ag/emboliaGja, A-AION, szemmozgaszavar,
homonym hemianopia, diplopia (INO, SD), Horner ischaemia a n.I1. barmely
szakaszan
WEGENER GRANULOMATOSIS Scleroderma, polymyositis.
nekrotizal6 granulomatosisis a tiid6ben, vesékben, orbitdkban dermatomyositis,
pseudotumor orbitae, Sjogren szindréma,
a retina-és latoideg ereinek vasculitise Polychondritis

papilla oedema, opticus atrophia, homonym
hemianopia, szemmozgaszavar




BETEGSEG CSOPORTOK - 1.
retina+/-opticus érintettséggel

Oriassejtes arteritis (GCA) okozta
eliils6 ischemias opticopathia (A-AION)

JELLEMZOK

Incidencia: norveg > német > sved, 50 + év, halantéktaj tejtajas, We ++

SZEMTUNETEK
markans centralis latasvesztés, mindkét szemen
papilla oedema-, vérzések, majd sapadt papilla

LATOTER
papilla oedema — nagy vakfolt szindroma
papilla atrophia - centrocoecalis scotoma,
koncentrikus kontrakcio

DIFF. DG. szovettan

4

FLAG:  Késeifestéktel6dés a papillan, &g s .
peripapillaris choriocapillarisban




BETEGSEG CSOPORTOK - 1.

retina+/-opticus érintettséggel

AntiPhospholipid Syndroma (APS)

autoimmun megbetegedés,
amely testszerte (retina-, n.Il., agy, placenta) thrombosist okoz

1./ Erelzarodas — thromboembolisatio: arteria-, véna-, végarteriakban (SVD)

2./ Spontan abortusok sorozata
3./ Laboratérium: anticadiolipin IgG és IgM +, lupus +

Primer APS: autoimmun betegség hianya
Szekunder APS: SLE +/-egyéb autoimmun betegség ( dermato-, polymyositis, RA,
Sjogren sy., temporalis artritis, NHL )

ONagyvakfolt sy.-
retina
prethrombosis

®BInkomplett
amaurosis-retina
thrombosis

OEgyoldali
latasvesztés-retina
embdélia

DOlrreverzibilis
latasvesztés-AION




BETEGSEG CSOPORTOK - 1.

retina+/-opticus érintettséggel

Paraneoplasia

nem a tumor vagy metastasis direkt hatasa, autoimmun kérkép: a tumor ellen inicialt EA ,
nemcsak a tumorral, hanem a KIR strukturdval keresztreagalva okoz immunvalaszt, ami
csokkenti a tumort, de karositja a KIR-t.

Opticus neuritis
CA-ON Cancer Associated Optic Neuropathy

Retinopathia
CAR  Cancer Associated Retinopathy
(tiidorak altal expresszalt antigén - fotoreceptor réteg degeneracioja)
MAR Melanoma Associated Retinopathy

(antigén - a retina bipolaris sejtjei)

Szemészeti tunetek

o vibralo latas, latasvesztés, SZINlatas zavara
o gyurd alaka scotomak, koncentrikus latétér sziikiilet
o fényérzékenység

o

retina arteriak kaliber ingadozasa



BETEGSEG CSOPORTOK - II. {7
szemmozgato rendszeri érintettséggel

II. Pseudoparesisek diff. dg
III. Tolosa —Hunt szindréoma

IV. Paraneoplasia okozta:
Lambert Eaton szindroma

+/- opsoclonus, myoclonus
+/- paraneoplasticus polyneuropathia




BETEGSEG CSOPORTOK - II. o
szemizmok
szemmozgato rendszeri érintettséggel

G,

Myasthenia gravis — Ocularis Myasthenia gravis (OMG)

THYMUS — NEUROMUSCULARIS JUNCTIO (NM)
koros T-sejt B-sejt vdlasz + EA NM junkci6é POSTsynapticus zavara

SLE, RA, Sjogren sy., NHL, anaemia perniciosa

Az extraocularis szemizmok pseudoparesise = OMG
0 barmelyik szemizom miikodészavara, egy,mkét oldalon
o egyetlen, vagy valamennyi izom miikodészavaraval
0 ptosissal, intermittalo kettGslatas.

OMG - szemmozgaszavar
« NEM tipusos semelyik periférias és/vagy centralis szemmozgaszavarra

« Egyidejileg tobb agyideg altal innervalt szemizom mozgaszavara all fenn
e Idgbeli felismerésével meoselgzhetd: NYEL FQ- L. F(‘ 7FQRF1\TTTT AS

RN/ ALR Ao A A .l.l.l‘/b I.U'_Jl.l‘/‘- AV R AN NJ Rl AN

e Pupilla funkciok rendben




II. A neurogen paresisek és az an. myopathiak okozta

Altalanos jellemzék

Pupillomotoros funkciok

Neurologiai tiinetek

Szisztémas betegségek

Koponya, orbita CT,
mellkas CT, MR

Tensilon teszt

EMG

Roviditések:

PSEUDOPARESISEK
differencial diagnosztikaja

NEUROMUSCULARIS
paresisek - OMG

NEUROGEN
paresisek

napszaki ingadozas — faradas
barmely paresis form utanoz

Magassagi lokalizacié

tGbbnyire: + -

bulbaris, pharyngealis

tébbnyire: + paresisek — életveszély!

autoimmun korképek (RA, SLE,
Sjogren-) paraneoplasia (tiidd,
maj vastagbél cc.)

etiologia specifikusan:+/- thymoma:+

+

+

MYOPATHIAK
okozta
pseudoparesisek

+/- orbitopathia
pseudoabducens
pseudoparinaud paresis

szimpatikus rost 1ézi6

—: ha endocrin eredetii
+: ha szisztémaés autoimmun

Hashimoto-thyreoiditis
autoimmun betegség
+/— neurologiai szindréomak

orbito-, myopathia: +/-
-, kivéve, ha OMG-vel

+/-

RA Rheumatoid Arthritis / SLE Szisztémas Lupus Erythematosus /
EMG ElektroMyoGraphia / OMG Ocularis Myasthenia Gravis / cc carcinoma




BETEGSEG CSOPORTOK - II.

szemmozgato rendszeri érintettséeg

Tolosa-Hunt szindroma - diagnosztikus kritériumok
(International Headache Society 2004)

0 kezdeti tiinetek:
o féloldali fejfajas
o egyoldali SZEMGOLYOBA SUGARZO SZEMFAJDALOM
0 szemizombénulas - markans kettéslatas (diplopia)

o (n.IIL, n.IV., n.VI. szemmozgato agyideg paresise +/-
szemhéjptosis

protrusio bulbi ( exophthalmus) /egy vagy kétoldali
laz, szédiilés, hanyas,arthralgia

spontan remissio - therapia nélkiil, spontan relapsus
steroid therapia 48 oran beliil sziinteti a fajdalmat

O O O O




BETEGSEG CSOPORTOK - II.

szemmozgato rendszeri érintettség

el ckn

Tolosa-Hunt szindroma jellemzoi, szemtiinetei

0 Predilekcios helyek:
retroocularisan - intraorbitalisan
retrobulbarisan: fissura orbitalis superior —orbita cstcs

koponya bazis, sinus cavernosus

Szemtiinetek:
0 Szemgoly6ba sugarzé6 fajdalom s

0 szemizombénulas (neurogén) - markans kettoslatas (diplopia)
o0 (nIIl., nIV., n.VI. szemmozgato agyideg paresise +/-szemhéjptosis

o protrusio bulbi ( exophthalmus) /egy vagy kétoldali

o Diagnozis: orbitakra, koponya bazisra centralt MR, kett6skép vizsgalat
o Diff. dg.: térfoglalo folyamat, autoimmun betegség keresés
o Terapia: steroid lokésterapia ( tobbnyire tiineti és MR regresszio)

- 24- 48 6ran beliil hatasosan sziinteti a fajdalmat




BETEGSEG CSOPORTOK - II.
szemmozgato rendszer érintettség

Paraneoplasia

nem a tumor vagy metastasis direkt hatasa, autoimmun kérkép: a tumor ellen
inicialt EA , nemcsak a tumorral, hanem a KIR struktiuraval keresztreagalva
okoz immunvadlaszt, ami csokkenti a tumort, de karositja a KIR-t.

Lambert — Eaton szindréma: NM junkcié PREszinaptikuszavar
miatt Acho bearamlas gatolt,
a Ca bearamlas zavara miatt
Szemtiinetei: enyhe ptosis, kettoslatas, orthosztatikus hypotonia,
szem- és szajszarazsag

Myasthenia gravis: NM junkcié POSTszinaptikus zavara
Szemtiinetei: megegyeznek az OMG tiineteivel

+ /- onsoclon
/ VIJUVVAVL

A

us, myoclonus

LLLY

+/- paraneoplasticus polyneuropathia




Kezeleési és gondozasi alapelvek

G,

0 az etioldgia pontositasa, az alapbetegség etiolégia —specifikus és szimptomatikus
kezelése

0 Kkezelés hatékonysaganak kovetése szemtiinetek tesztelésével is
o0 szovodmények megel6zése, gondozasa
0 csak TEAM munka — szoros kooperacio révén kezelhet6 betegcsoport

0 Szemtiinetekhez tarsulo életveszélyes tiinetek esetén: pl.nyelés-, 1égzészavar...

azonnali intenziv osztalyos ellatds — megfelel6 centrum

belgyogyasz:
endocrinologus
immunologus
haematologus

szemész,
neuro-ophthalmologus

~ beteg
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