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5.1. A pupillomotoros palyarendszer megbetegedései

SOMLAI JUDIT

DIAGNOSZTIKAI LEHETOSEGEK A NEUROLOGIAI BETEGVIZSGALAT KAPCSAN

A pupillomotoros palya mikodésének megitélése része az agyidegek vizsgalatanak, akdrcsak a szemmozgaté rendszer vizsgalata.
Szemtiikorrel, vagy igen erds, fokuszélt fényt indirekt ophthalmoscoppal, vagy egy zsebben hordhat6 pupillaldmpéval elvégezhe-
téek a rutin pupillareflex vizsgalatok. Ha van rd lehetéség, gyengén megvilagitott, vagy s6tét szobaban végezziik a vizsgalatot.
A legfontosabb vizsgalatokrol részletesen a 3.2.3. szamu fejezetben (Salomvéry Bernadett: A pupillomotoros palyarendszer
diagnosztikdka cimmel), a 122. szdmu oldalakon olvashatnak.

A klinikai gyakorlat szdmara felsoroljuk a legfontosabb megfigyelenddket és dokumentdlanddkat, akar a betegagynal, akdr az
ambulancian vizsgaljuk a beteget:
o A pupilla méretének, az oldalkiilonbségnek a megitélése (meghatarozasa milliméterben, és irasos, egyszeri rogzitése)
o szemrések eltérésének, a valddi és latszolagos ptosisnak a mérése, leirdsa
o direkt és indirekt pupillareakciok kivaltasa, eredmények rogzitése
o akonvergencia és az akkomoddcié késztetésre a pupillomotoros funkciok megfigyelése: a két szem kozeli targyakra fixalasakor a
latasélesség novelése céljabol a konvergenciat, az akkomodacidt, és a pupilla konstrikcidt, azaz a fiziolégids hdromkomponensii
synkinesist figyelhetjitk meg. Az alkalmazkodasi tridsz vizsgdlata ugy torténik, hogy a kozelpontra fixaltatva a beteget meg-
figyeljiik, hogy létrejon-e a befelé kancsalitas mellett a pupillik konszenzualis konstrikcioja, és élesen lat-e kozelre is
o kiegészitd, lokalizacids diagnosztikai csepptesztekrél részletesen a ...szdmu oldalakon olvashatnak.

A PARASZIMPATIKUS PUPILLOMOTOROS PALYARENDSZER MEGBETEGEDESEI

Tiinetcsoportok:
e Anisocoria
o Azamauroticus pupillajellemzéi
o A Marcus-Gunn-, illetve a ,,swinging flashlight” pupillatiinet
o Azugynevezett ,light-near dissociation” tiinet
o Az Argyll-Robertson-tiinetcsoport
o Azegyoldali fixalt és dilatalt pupilla differencidldiagnosztikai jelent8sége
o Az un. Adie-féle tonusos pupillatiinet

ANISOCORIA

A neuroldgiai megbetegedések korében a leggyakrabban a hirtelen kezdet(, egyoldali tagabb, ellenoldali megvilagitasra sem reagald
pupillajel, az in. anisocoria miatt kezdjiik el vizsgilni a pupillomotoros palyarendszert. Erdemes a régi fényképeket, az arc és a
szem aszimmetridjat megfigyelni, a sziiletés 6ta meglévé pupillaeltérések kizarasa céljabodl. A szemészeti, lokdlis okot ki kell zarni.

Jellemzbi

Egyenes eldretekintéskor legalabb 2-3 mm-rel tagabb a pupilla az érintett oldalon, direkt és indirekt reakciéjanak renyhesége,
emellett megtartott a n. oculomotorius altal beidegzett szemizmok extraocularis izmainak tobbi funkcidja. Az Ggynevezett
abszolut pupillatiinet: ezen tiinet legstilyosabb dllapota, amikor sem a direkt, sem az indirekt reakcié nem valthat6 ki. Lasd
részletesen az uigynevezett ,egyoldali fixalt dilatalt pupilla tiinetcsoport” fejezetben. Lehet anisocoria oka az is, hogy a beteg
oldalon a pupilla szlikebb a harom neuronos szimpatikus palyarendszer funkciézavara kovetkeztében.

Diagnosztizdlds

Higitatlan Pilocarpin teszt, Kokain teszt, Paredrin cseppteszt, Epinephrin teszt. (Részletesebben a 3.2.3. szamu fejezetben, a 122. oldalakon
olvashatnak.) A patologiasan tagabb pupilla - megtartott opticus funkciok mellett - dontéen része a nervus oculomotorius paresisének.
A patologiasan sziikebb pupilla féként a pupillatagulatot biztositd, szimpatikus palyarendszer altal beidegzett musculus dilatator pupillae
csokkent miikodésének a kovetkezménye, és az esetek dont6 tobbségében Horner-szindroma részjelensége, enyhe ptosissal.
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1. dbra

A paraszimpatikus pupillomotoros palyarendszer afferens és efferens szakaszai.

Az dbra jobb felsd részében: a n. oculomotorius felnagyitott részlete, kiemelve az agyidegen beliili, felszines és ez dltal sériilékenyebb/efferens pupillomotoros
palyaszakaszt

AZ AMAUROTIKUS PUPILLA ]ELLEMZéI

Az ugynevezett amaurotikus pupilla értelmezésénél abbol kell kiindulnunk, hogy az amaurosis, azaz a teljes vaksag kifejezése
alatt olyan mértéki latasélesség-csokkenést értiink, amikor a betegnek nincs még fénysejtése sem.

Jellemzbi
 avak szemen nincs direkt pupillareakcid: hiszen nem jut be a sériilt afferens pupillomotoros rostokon ingeriilet, gyakorlatilag
az érintett oldali antechiasmalis opticus rostok és az afferens pupilla pélya egyiittes denervacidja példaul egy koponya bazis
trauma kovetkeztében
« azép oldalon nincs indirekt vélasz, mivel az amaurotikus szemen az afferens palyan nem jut be ingeriilet, ami az ellenoldali
direkt reakciét kivaltana
o van direkt valasz az ép, és indirekt valasz a vak szemen, hiszen az ép nervus opticus és az afferens pupillomotoros rostok
az ellenoldalrél létrehozzak az indirekt reakciot
« azérintett oldalon azért nem alakul ki anisocoria, mert az ép oldalrdl az indirekt reakcié kontrahdlja a pupillat.
Az afferens pupillomotoros palya stlyos laesidjat a tobbnyire fajdalmatlan, a teljes vaksdgot el6idéz6 latdideg traumadja vagy a
retindt és a papillat taplalo arteriak torzsembolidja okozhat.

MARCUS-GUNN- ES AZ UN. SWINGING FLASHLIGHT PUPILLATUNET
Az ugynevezett Marcus-Gunn- (MG), illetve a swinging flashlight pupillatiinet az egyik legfontosabb eldjele lehet az
antechiasmalis pupillomotoros palya érintettségnek, gyakorlatilag egy szemikvantitativ megbecsiilése a latopalya ingervezetési

zavaranak, féként betegdgynal, tudatzavar eseteiben.

Jellemzdi
Marcus-Gunn-jel vizsgalatakor a valtott szemeltakardsra jon létre, de a fiziolégidsnal megfigyelheté pupillakonstrikcié.
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Azonban a gyors egymads utani valtott takarast egy koros tjratagulas, azaz redilatacié kovet, latjuk, hogy a beidegzési zavar miatt
nem tudja megtartani a konstrikcioban a pupillat. Ennek fokozatbeli mértékét a legenyhébb Marcus—Gunn-jel 1+-t6l a legsulyo-
sabb 4+ fokozatig jeloljiik. Ezen utobbi fokozatban a pupilla 6sszesziikiilése mar egydltalan nem jon létre, azaz kiesik a direkt pupilla-
reakci6, ami megegyezik az amaurotikus pupillamerevséggel. Ez a legmarkansabb afferens pupillomotoros pélya laesio.
A swinging flashlight pupillatiinet ugyanezen vizsgalat, de valtott oldalisdgu megvilagitaskor figyeljiik a pupilldk reakcidit.

Diagnosztizdlds

Pupillalampéval direkt és indirekt reakciok kivaltasa. (Részletesebben a 3.2.3. szamu fejezetben, a 122. oldalakon olvashatnak.)
Az afferens pupillomotoros palya egytitt halad az antechiasmalis latopdlyaszakasszal a chiasmaig, igy egyidejtileg sériilhetnek
a legkiilonb6z6bb eredetli nervus opticus megbetegedésekben. Kovetkezésképpen a pupillomotoros mikodészavar érzékeny
el6jelzdje lehet a latoideg barmilyen eredetii megbetegedésének.

A TECTALIS PUPILLATUNET, AZAZ A ,LIGHT-NEAR DISSOCIATION” PUPILLAJEL

Az ugynevezett ,pupillareakciok eltérése tavolra és kozelre fixalaskor” pupillatiinet (in. ,light-near dissociation” jel) esetén
tavolra fixdltatva a beteget a fényreakciok eltérnek a konvergencia-késztetéskor észlelt fényreakcioktol. Ezen pupillatiinet
a leggyakrabban a szemmozgast és a pupillomotoros funkciokat irdnyito, fels6 agytorzsi teriilet elvaltozdsa vélhetéen, amely
az anatémiailag sz(ikos lokalizdcié miatt mar néhany milliméteres allomanyi elvaltozas (pl. lacunaris infarctus) kovetkeztében
is létrejohet.

Jellemzdi

A direkt és indirekt pupillafunkciok jelentésen csokkentek vagy nem kivalthatéak, mig konvergencia késztetés sordn a pupilla
besziikiil,azaz a konszenzudlis pupillareakci6 izolaltan megtartott marad. A latasfunkciok megtartottak tobbségében.

Legf6bb oka a dekompenzalodott diabetes mellitus (,,tabes diabetica”). Fontos differencialdiagnosztikai kérdés, hogy ezen pupil-
lajel egyéb szemmozgaszavarral tarsul vagy csak izolalt pupillatiinet. Ha kombinalédott a szemmozgasok zavaraval, akkor a
tlinetcsoportot ,rostralis kozépagy tiinetegyiittesnek” nevezziik, mivel a mesencephalon és kornyéke miikodészavara okoz-
za. Hattérbetegségei a klinikai gyakorlatban féként a pinealoma vagy a III. agykamra daganata. A kozépvonali tumorok prog-
resszidja sordn a tag és fénymerev pupillak kialakuldsa figyelheté meg, sulyos altalanos dllapotban. A tectalis pupilldk a fentiek
mellett vertikalis tekintési gyengeséggel majd felfelé tekintési képtelenséggel, szemhéj retrakciéval (iin. Collier-jel), nystagmus
retractoriusszal, esetleg felfelé tekintéskor ritkan eléfordul a ténusos vagy klénusos konvergencia is. A leggyakoribb tn. agy-
torzsi szemmozgaszavar, amivel tarsulhat az ugynevezett skew devidcid, azaz a vertikalis aszimmetrikus képelcstszast okozd
szemmozgaszavar. (Részletesebben a 5.3.1. szamu fejezetben, a 292. oldalakon olvashatnak)

ARGYLL-ROBERTSON-PUPILLATUNET

Az Ggynevezett Argyll-Robertson-pupillatiinet esetén a betegnél viszonylag jo latasélesség mellett kicsi, szabalytalan, szabaly-
talanul taguld pupillat figyelhetiink meg egyik, vagy mindkét oldalon.

Jellemzéi

A direkt és az indirekt pupillareakcio kiesett, pupillatagité cseppre nehezen tagul, és a konvergencia késztetéskor jo reakcio lat-
hato, akdrcsak a tectalis pupillajelnél. A tiinetet kordbban a neurosyphilis egyik jeleként figyelték meg. A laesio helye feltehetéen
az aqueductus Sylvii koriili sziirkeallomanyban az Edinger-Westphal-maghoz haladé palya s annak kérnyezete (maga a mag
és az efferens palya megkimélt). Atipusos Argyll-Robertson-pupillajelet okozhatnak még a diabetes mellitus, az alkoholizmus,
a sclerosis multiplex, a kozépagyi daganatok és az agyvel6gyulladas. Az Gigynevezett pseudo-Argyll-Robertson-tiinet a n. IIL
koros regeneracidja kovetkeztében nem kontrahal a pupilla az érintett oldalon direkt reakci6 soran, de konvergenciara sztikdl.

Az egyoldali fixalt, dilatalt pupilla (ophthalmoplegia interna, azaz Hutchinson-pupillatiinet)
Az ugynevezett egyoldali fixalt és dilatalt pupilla, azaz az anisocoria az egyik legfontosabb figyelmeztetd jel, alarmirozé tiinet,
amit el6idézhet:

« koponyatiri nyomasfokozddds (uncus herniatio)

o aneurysma (hirtelen megfesziil, rupturalddni kezd s a n. III. agyideg felszines rost kompresszidja)

« anervus oculomotorius kéros regeneraciéjanak kovetkezménye

o az Adie-féle pupillotonia vagy ténusos pupillareakcio

Jellemzé&je, hogy az érintett oldalon a direkt és indirekt pupillareakcié kiesett. Fontos azon anatémiai tény figyelembe vétele, hogy
anervus oculomotoriusban a pupillomotoros rostok felszinesen haladnak, (1.dbra) tehat a kompresszié — barmely eredettel — kezdetben
a pupillomotoros rostok miikodészavarat hozzak létre s csak egy kifejezettebb n. III. agyidegi laesio esetén lathatjuk az extraocularis
izmok funkcidzavarat. Ebbél adédik azon megfigyelés is, hogy ha pupillatiinet nélkiili oculomotorius paresis jeleit észlejiik, ez kozel
sem olyan veszélyt jelz8 allapot, mint az anisocoria (Részletesebben az 5.2.2. szamu fejezetben, a 285. oldaltdl olvashatnak.)
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Differencidldiagnézis
2%-o0s Pilocarpin cseppteszt: részletesen a 3.2.3 szamu fejezetben, a 122. oldaltdl olvashatnak.

AZ EGYOLDALI FIXALT, DILATALT PUPILLAJEL A KOVETKEZ® KORFORMAKBAN FIGYELHETOK MEG:

o Az ugynevezett ophthalmoplegia internat okozhatja egyrészt a diagnosztikai mydriaticus csepp, masrészt a centrélis para-
szimpatikus palya sériilése.

o Az ugynevezett Hutchinson-pupilla jellemzdje a dilatalt és fixalt pupilla, amelyet tentoridlis herniatio okoz, példaul
subduralis haematoma kovetkeztében. Patomechanizmusa: a novekvé haematoma okozta diszlokacid, valamint barmilyen
mas eredet(i koponyatiri nyomasfokozodas vagy supratentorialis térfoglalé folyamat uncus gyri hippocampi herniatiéjahoz
és igy a nervus oculomotorius kozvetlen kompressziéjahoz vezet. A nervus oculomotorius interna bénuldsa csak kezdeti
tlinete az ugynevezett ,,clivus-sz¢l tiinetegyiittesnek”. Amikor a bénulds plégia lesz, mar kardiorespiratorikus és pyramis
tlinetek is jelentkeznek, valamint tudatzavar is bekovetkezik, akkor a legnagyobb a koponyatiri nyomasfokozdodas végfazi-
sanak a lehet6sége. Halantéklebeny daganatoknél a féloldali tag pupilla nemcsak a koponyatiri nyomésfokozddas specifikus
tlinete, hanem az ideg kompresszidjanak is oki tényezdje.

o Anervusoculomotoriuskdros regeneracidjanak egyik megnyilvanuldsi formaja az egyoldali fixalt és dilatalt pupilla. Feln6tt-
korban leggyakrabban az arteria carotis interna vagy az arteria communicans posterior aneurysmaja, illetve lassan novekvé
meningeomaidézhetielé. A pupillatiinetmellettatovabbinervusoculomotoriusagyidegkoérosregeneraciosjelekakovetkezok:
azugynevezettpseudo-Graefe-jel,amelyreazjellemz6,hogyabetegetlefelénézetve Graefe-tiinetevan. Ajelenségmagyarazataaz,
hogyakdrosregeneracid soranaregeneral6dd rostok dontéen amusculuslevator palpebrae-hozkusztakam. sphincter pupillae
helyett. A horizontalis tekintéskor fellép6 szemhéji diszkinézis oka az, hogy az addukdl6 szemmozgést biztosité szemizmok
koziil nemcsak a belsé egyenes szemizom, hanem a szemhéjemelé m. levator palpebrae superior is kap tjonnan regeneral6do
rostokatakdros reinnervacioval, s ennek kovetkeztében oldalra tekintéskor akialakulé addukcié melletta szemrés tagabb lesz.
A szemhéjak kdros retrakcioja és egyidejlileg a szemgolyd kéros addukcidja is a tobbszoros koros reinnervacié eredménye.
A koros regeneraci6 kovetkeztében a m. rectus superior, medialis és inferior egyiittesen innervalodik felfelé tekintéskor,
ily médon nem csupan a felfelé tekintés, de a szemgolyd egyidejl retrakcidja is 1étrejon a retroorbitalis tér felé (nystagmus
retractoricus).

Az UN. ADIE-FELE TONUSOS PUPILLA TUNET

Az Adie-féle tonusos pupilla dltaldban 20-30 év koriili n6knél figyelheté meg egyoldali dilatalt és fixalt pupillatiinettel. Feltéte-
lezett okdnak a ganglion ciliare kifejezett miikodészavarat vélik, példaul gyulladdsos vagy traumas folyamatok kovetkeztében,
de egyik tedria sem bizonyitott.

Jellemzdi

A direkt és az indirekt pupillareakcid igen lassan és tonusosan kovetkezik be, s6t, az esetek egy részében egyaltalan nem jon létre
reakcid. Kozelpontra nézetve (pl. a toll hegyére) a beteget enyhe konstrikcié., majd a kozelpontrol tavolpontra fixaltatva ismét a
pupilla lasst, tonusos redilatacidja lathato. Réslampaval felnagyitva, ha ugyanezt megismételve figyeljitk a pupillaris szél szabaly-
talan, finom mozgasai lathatok.

Diagnosztika

Higitott Pilocarpin proba, pozitivitdsa a kolinergias tulérzékenységet jelzi, mivel tizszeresére higitott 0,1%-os szemcsepp, azaz 0,1%-os
Pilocarpin cseppentésekor fizioldgias dllapotban nincs reakcid, mig a kolinergids tulérzékenységre utald Adie-pupilla dllapotidban
kontrahalédik. Differencialdiagnosztikai értékd, hogy amennyiben a higitatlan, 1%-os Pilocarpin cseppentésére bekovetkezik a pupilla
konstrikcidja, akkor az a n. oculomotorius részleges bénuldsara utal.

Sajat megfigyelésiink a klinikai gyakorlatban, hogy példdul ha honapokon at adunk tizszeresére higitott azaz 0,1%-os Humacarpin
szemcseppet az érintett oldali szembe 2-3 alkalommal/nap, mintegy ,,gyogyszeres tréning” hatds, a pupilla anomalia megsz{inik
vagy legaldbbis a kozeli és a tavoli lataszavart, akkomodacios zavart megsziinteti. Természetesen ez az Adie-féle pupillomotoros
betegségre vonatkozik, de a politraumatizdciok kapcsan a nervus oculomotorius sériilések rezidualis pupilla anomalidja esetében
is hatékonynak latszik.

A SZIMPATIKUS PALYARENDSZER FUNKCIOZAVARAI

Amennyiben a szimpatikus palyarendszer barmely szakaszan séril a pupilla tdgulatdt biztosité pupillomotoros pdlyarendszer,
akkor az ugynevezett Horner-szindréma, amikor egy tiinetharmas alakul ki és emiatt Horner-tridsznak is nevezik.

A szimpatikus palyarendszer harom neuronszakasza elkiilonitésének els6sorban a lokalizacids diagnosztika szempontjabol van
gyakorlati jelentdsége.
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2. 4bra

A belsd szemizmok paraszimpatikus és harom neuronos szimpatikus palyarend-
szerének rajzos vazlata (ezen dbra szerepel a pupilla diagnosztikai fejezetében
(3.2.3) ésaz 1. szamu abra a 123. oldalon)

1. neuron: az ugynevezett _centralis vagy preganglionaris
1. szakasza

A centralis neuron a hypothalamus postero-lateralis részé-
bél indul és a kozépagy formatio reticularisdn keresztil jut
lefelé haladva a gerincvel C8-Th2 szegmentumaig. Itt kap-
csolodik at az ugynevezett centrum ciliospinale vagy Budge-
féle centrumban.

2. neuron: az ugynevezett centralis vagy preganglionaris
2. szakasza:

A centrum ciliospinale és a paravertebralis ganglion cervicale
superior kozti palyat jelenti, oly médon, hogy a gerincveld
sziirkedllomanyanak oldalszarviban elhelyezkedé cent-
rum rostjai az eliillsé gyokokon at, a gerincvelSt elhagyva,
a rami communicantesen keresztiil a szimpatikus daclanc
nyaki szakaszaban haladnak felfelé, és a ganglion cervicale
superiusban kapcsolddnak ét.

A szimpatikus daclanc ezen a terileten a tiidScsics
pleurdjaval szoros érintkezésben van, és az arteria subclavidt
is megkertiilik a rostok.

3. neuron: az ugynevezett posztganglionaris vagy periférias
szakasz:

A ganglion cervicale superior és az intraorbitalis ganglion
ciliare kozott huzodo rostok, amelyek a ganglion cervicale
superiorban tortént atkapcsolodds utan az arteria carotis
internat kisérve ismét belépnek a koponyaba (masodik
intracranialis szakasz), és az artéria mentén haladva a sinus
cavernosuson at bejutnak rostjai az orbitdba. A szemgo-
dorben a rostok egyiittesen alkotjak a ganglion ciliare radix
ciliarisdt. Ezen ganglionban mdr nincs dtkapcsolddas, csak
athaladva kozvetleniil a szemgolyohoz jutnak ezen periferi-
kus szimpatikus rostok.

A szimpatikus neuronok {8 feladatai és ebb6l adédoan sériiléseinek jelei:

A szemizmok beidegz8désének zavara: a Horner-szindréma

o musculus tarsalis superior, feladata a felsé szemhéjak emelése

o funkcidézavara mérsékelt ptosist okoz

o musculus orbitalis (seu Miiller-féle izom), a szemgoly6 orbitalis ténusanak megtartasédban jatszik szerepet
o mikodészavara mélyebb szemaélldst, azaz enophthalmust okoz.

o musculus dilatator pupillae, a pupilla dilatéci6jit biztositja

o sériilése igen sztik pupillat, azaz miosist okoz.

A vasomotoros funkciék a kotShdartyaerek konstrikcidja révén valésulnak meg, miikodészavar esetén az érintett oldalon

hyperaemia conjunctivae alakul ki.

A sudomotoros funkciok, mint példdul az arc veritékezése sériilésekor az ipsilateralis arcveritékezés csokkenése észlelhetd

Diagnosztika (Részletesebben a 3.2.3. szdmii fejezetben, a 122. oldaltdl olvashatnak).

o 4%-os Kokain cseppteszt
o 0,1%-o0s, azaz higitott epinephrin, vagyis adrenalin teszt
o 0,1%-o0s hydroxyamphetamin (Paredrin) cseppteszt

A HORNER-SZINDROMA LEGGYAKORIBB OKAI

1. szimpatikus neuronszakasz sériilés:
o kiterjedt hemisphaerialis infarktus sz6védménye

o agytorzsben cerebrovascularis zavar, sclerosis multiplex, encephalitis, Wallenberg-szindréma, a hid daganatai, intrapontin vérzés
jellemz&i: Az azonos oldali Horner-tiinet és az ellenoldali testfélfdjdalmak, h6érzet zavara.
« cervicalis gerincveldi folyamatok, nevezetesen syringomyelia, haematomyelia, sclerosis multiplex, gerincveld daganatok

(ependymoma, glioma)

jellemz6 tiinetek: Mindkét szemen Horner-szindroma és a felsé végtagi reflexkiesés, fajdalomérzet kiesése.
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2. szimpatikus neuronszakasz laesio okai:
o Thl gerincveldi laesiok, leggyakrabban a nyaki borda gyoki sériilése, aorta, arteria subclavia, és az arteria carotis interna
aneurysméja, mediastinalis nyirokcsomok vagy e régiéban tumor
o Pancoast-szindréoma az n. tiidécsucs carcinoma, a pupillatiinet mellett késébb nyirok- és vérkeringési zavar alakul ki a felsé
végtagon, majd kései fazisban az alkarfonat bénulasa
o Szimpatikus duclanc laesiok fé6bb okai a pajzsmirigy daganata, és annak mutéti reszekcids szovddménye, cervicalis
sympathectomia, jugularis vagy carotis punctio.

3. szimpatikus neuronszakasz-laesio okai:

Extracranialis, nyaki szakaszon: ha trauma- vagy kordbbi nyaki régiok miitétje nincs az anamnézisben, akkor malignus folya-
mat lehet az egyik leggyakoribb oka a Horner-szindromanak. Nevezetesen nyaki nyirokcsomok, illetve nasopharyngealis régiok
carcinomdi, oesophagus tumorok, valamint a pajzsmirigy megnagyobboddsa, paranasalis — sphenoidalis sinusitis, trigeminalis
herpes zoster, purulens otitis media.

Intracranialis-intracavernosus szakaszon a sinus cavernosus kiillonb6z6 megbetegedései, ugymint a fissura orbitalis superior
szindroma, amikor a paraszimpatikus rost érintettséggel tarsul a szimpatikus rost mikodészavara és a pupilla mérete kozepes
nagysagu lesz. Emellett a koponyaalapi torés, parasellaris folyamatok intraorbitalis terjedéssel, Gasser-duc idegsebészeti kezelé-
sének sz6védménye is lehet s ritkdbban a Raeder-féle paratrigemindlis szindroma migrénes fejfdjashoz is tarsultan f6ként stroke
kapcsan (részletesebben a 8.1. szamt fejezetben a 374. oldaltél olvashatnak).

A LEGFONTOSABB PUPILLATUNETEK COMA ALLAPOTABAN

A comatosus beteg szemmozgaszavarair6l az agytorzsi szemmozgaszavarok s azon beliil is a 5.3.3. szamu fejezetben 304. oldaltol
olvashatnak.
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5.2. Periférias neurogén paresisek

DEAK ANDREA

A VELESZULETETT SZEMMOZGASZAVAROK:
o Congenitalis esotropia
o Congenitalis nervus oculomotorius bénulas
o Dupla elevacids szindroma
o Dupla depresszios szindréma
o Izoldlt musculus obliquus inferior paresis
o Brown-szindréma
o Velesziiletett retrakcios szindréma
o (Stilling-Ttrk-Duane)
o Nervus trochlearis paresis
o Plagiocephalia
« Congenitalis oculofacialis paresis (Mobius-szindréma)
« Fibrosis szindromak
o Generalizdlt fibrosis szindroma
o Congenitalis musculus rectus inferior fibrosis
o A strabismus kvantitativ diagnézisa

A gyermekkorban végzett szemészeti vizsgalatok sordn a velesziiletett szemmozgaszavarok korai felismerése, differencialdiagnosz-
tikdja és a megfelel§ kezelés id6ben torténd elkezdése igen fontos és feleldsségteljes feladat. Ebben a fejezetben a fé6bb korképek

attekintése utan a diagnosztikai lehetdségeket ismertetjiik.

CONGENITALIS ESOTROPIA

Az egyes szerzok altal infantilis esotropidnak is nevezett korkép az esetek 50-70%-
dban mar sziiletéskor észlelhet6, mig 30-50%-dban csak az elsé néhany hénapban
valik nyilvanvaléva. Jellemzéje, hogy a konvergencia szoge nagy, és a korral nem
valtozik. Agysériilt csecsemdk nagy szazalékanak van velesziiletett esotropidja,
de a korral a kancsalsag szoge valtozik, el is téinhet, és dtmehet exotropiaba.
A congenitalis esotropiat meg kell kiillonboztetni a korai kezdet(i, akkomodativ

esotropiatol, amelynél nagy szogi esotropiat, valtozé deviaciot, valamint +3,75 és 1. dbra
7,5 D hypermetropiat észleliink.
Diagnozis: A velesziiletett esotropidban szenvedd csecsemdk tobbségénél valtakozo keresztfixalast észleliink (1. dbra). Kisebb
hanyaduk amblyopias lesz nyilvanval6 excentrikus fixdlassal. Ezt figyelmes vizsgalonak észlelnie kell, az abdukci6 hianyaval
egylitt. A korképet el kell kiiloniteni a bilateralis abducens paresist6l, a Duane-szindrématol és a Mobius-szindromatol.
2-3 éves kor kozott manifesztalodik a velesziiletett esotropidhoz 67-72%-ban tarsuld disszocialt vertikdlis devidcio (DVD).
Korai mutét nem csokkenti ennek a cycloverticalis rendellenességnek a lehetségét. A DVD a nem fixalé szem elevacidjaval
és extorzidjaval manifesztdlodik. Horizontélis mitét el6tt nehezen mérhetd. A kancsalsagi szog fel-, illetve lefelé tekintéskor
megfigyelhetd valtozasa (A és V inkommitancia) is 3 éves kor tajan figyelheté meg. A refrakcié barmilyen lehet, rendszerint
egyenld a két szemen. A hypermetropia a kor el6rehaladtéval valtozatlan. Gyakori az astigmia, amelynek tengelye aszimmetri-
kusan ferde. A aszimmetria id6vel csokken, s a tengelyek TABO 45°, illetve 135° koriil rogziilnek. A latens nystagmus az esetek
55-90%-4nak jellemzdje. Addukcids helyzetben a nystagmus minimalis, az addukalt helyzet vagy az egyik szem takardsa a
megjelenését el6idézi. Ritkan észlelhetd torticollis, ilyenkor a fejet a gyermek a vezetd szem oldala felé donti, a masik szem
addukalt helyzetben van. A differencidldiagndzist két vizsgalati lehet6ség segiti:

1. A gyermek az asszisztens 6lében iil, az fogja a fejét, és hirtelen jobbra, majd balra fordul vele. A szemben 116 vizsgal6 észleli

a forgas iranyaval ellentétes oldalon megjelend, révid ideig tarté abdukcids mozgast.
2. Occluder hasznélatakor néhdny nap mulva a szabadon levd szemen abdukcidt észleliink.
A trakcios teszt negativ. Mély narkozisban a gyermekek szeme divergal.

Kezelés: miitéti. Az amblyopia kifejlédésének megel6zése a mitét el6tt azonban sziikséges. Tekintettel arra, hogy a foveolaris
fixdcid kialakuldsanak kezdete a 3. hdnap idejére tehetd, és ez az 5. honap folyaman stabilizalddik, a facialis occlusiét mar ebben
a korban fontos megkezdeni (2. dbra). Aranyat és idejét a gyermek korel6zményének, statuszanak, illetve a sziilék megbizhato-
saganak figyelembe vételével allapitjuk meg. Az angol irodalomban egyre gyakrabban olvashatunk a korai, 6-18 hénapos kor
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kozott elvégzett mutétrél. A mitét fajtdja a Krimsky-teszttel mért kancsalsdgi szogtél
fiiggden dozirozott, kétoldali belsé egyenes retropozicié. 1986 6ta Magyarorszagon
bevezetett kétoldali laminotomia globalis a bels6 egyeneseken - az innervacios kor
megtartasaval - jobb eredményt ad a retropoziciénal (Molnar). Ritkdn oldhatja meg
azonban véglegesen egyetlen beavatkozds a congenitalis esotropidt. Amennyiben
sziikséges, 3—4 éves kor kozott ajanlott a masodik mutét. Torekedniink kell a hori-
zontalis devidcid 5-7°-os alulkorrigaldsara. Csokken a 10-30 évvel késdbb létrejové
masodlagos exotropia valdszintisége.
2. dbra Az A ésV szindromata horizontélis rectusok vertikélis athelyezésével lehet korrigalni
ahorizontélis deviacié miitéti megoldasaval egy idében. Strabismus sursoadductorius
és DVD esetén a musculus obliquus inferiorok talmtikodésének megsziintetése szintén a horizontalis strabismusellenes mtéttel

egy id6ben torténhet, az izom egy- vagy kétoldali myotomidjaval, myectomidjaval vagy retropozicidjaval. A 3—4 éves kor kozott
végzett kés6i miitét a hagyomanyos elveken alapul. A kozeli és tavoli kancsalsagi szog pontos ismeretében indikalt a reszekcio a
musculus rectus lateralison, és a retropozici6é a musculus rectus medialison. Akar korai, akar kés6i mtét esetén a sziilok figyelmét
kiilon fel kell hivni két fontos dologra.

1. Valészintleg sor keriil majd egy masodik mutétre.

2. Az amblyopiaellenes kezelés még nem fejez6dhet be.
Sensorium: E koérforma egyik jellemzdje, hogy hibatlan kétszemes funkciét még a legkordbban elkezdett és legkovetkezetesebb
kezeléssel sem tudunk elérni. Az alternalé occlusios kezelés hasznos az amblyopia kialakuldsanak megel6zésére, de nem akada-
lyozza meg a szuppressziot és az anomalis retinalis correspondentiat (ARC). Periférias fuzidval meg kell elégedni, ez mar segitheti
a parhuzamos szemallds megmaraddsat.

CONGENITALIS OCULOMOTORIUS PARESIS

A III. agyideg bénuldsinak extraocularis megjelenési formdi véltozatosak.
Az intraocularis szemizmok ritkdn érintettek velesziiletett bénulasnal, bar a kéros
regeneracio néhany esetében megkisérelt addukcional pupilla-6sszehtzodas fordulhat
elé. A velesziiletett bénulds oka ismeretlen, feltételezheté fejlédési rendellenesség is.
Ebben az esetben a III. agyidegkomplexum nuclearis vagy motoros szovetrészében
fordul el6 defektus, amely beidegzi a m. levatort és a négy extraocularis izmot. Nem
ritka a szemmozgaszavar, és legtobbszor féloldali az érintettség. A magkomplexumbol
3.4bra az ideg azonos oldalra reprezentalt a musculus rectus superior kivételével, amely
az ellenoldali magbdl is kap rostot. Minthogy a musculus rectus superiorhoz mend
rostok még a magkomplexumon beliil keresztez6dnek, az egyoldali magbénulas az ellenoldali musculus rectus superiort is érinti.
Mivel a magok egymashoz nagyon kozel vannak, az idegek pedig egymastdl tavol futnak, a magvidék lézidjakor kétoldali az
eltérés, mig ideglézioban egyoldali. Minden esetben gondolnunk kell oculomotoricus paresisre enyhe foku ptosis esetén is, ha
az egyik szem exotrop és hypotrop helyzetben van (3. abra). Az addukci6 hidnya nehézzé teszi, hogy meghatarozzuk az azonos
oldali IV. agyideg egyidejli érintetlenségét. Jol bevalt moédszer: megfigyeljiik az iris cryptdit, amig az érintett szem abdukcids
helyzetben van. Megkérjiik a beteget, hogy nézzen felfelé és lefelé. Ha a IV. agyideg érintetlen, ugy az irisjelek intorziot mutatnak
infradukciondl, és extorziot mutatnak, amikor az érintett szem supradukciot végez. A trakcids teszt negativ a III. agyideg bénuldsd-
ndl, ez kizar barmiféle adhézios jelenséget.
Kezelés: Teenddinket a paresis foka hatdrozza meg. Enyhe fokd eset mutéti beavatkozast nem igényel. Teljes congenitalis
oculomotorius paresis exotropia, hypotropia és ptosis elleni miitétet tesz sziikségessé. A hypotropidt ugy sziintetjiik meg,
hogy a musculus obliquus superior tendonjat felszabaditjuk a szemgolydrdl, mivel az szoros és 6sszehtizodott. A maximalis
musculus rectus externus retropozicié és a musculus rectus internus rezekcid altalaban kielégité primer helyzetbe hozza a
szemet. Addukcid természetesen nem varhatd. Elston maximalis musculus rectus laterialis retropoziciot és musculus rectus
internus reszekcidt javasol egyidejt insertio athelyezéssel a musculus rectus superiorhoz. Ezt tartjak a legjobb kozmetikai hely-
zetet eredményezd eljarasnak. Nem javasoljak a musculus obliquus superior antepozicidjat trochleotomia nélkiil (Sanders és
Rogers) és trochleotomiaval sem. Elsé esetben hyperdeviatiot és paradox szemmozgasokat, utobbi esetben adherens szindromat
észleltek. A ptosis hagyomdnyos mitéti megoldasat nem javasoljak. A ptoticus szemhéj frontalis felhtizasa 4-0 Supramid
varrattal szoba johet. Ez lehetévé teszi a Bell-jelenség hidanydnak kovetkeztében esetlegesen létrejové corneaelvéltozdsok
gyogyuldsat a varrat eltavolitdsaval. A nervus oculomotorius hibas regeneraci-
6ja f6ként a felsé szemhéj helyzetébdl dllapithaté meg kiilonbozd tekintési ira-
nyokban. A szemhéjemel$ izom lényegében a musculus rectus medialishoz és a
musculus rectus inferiorhoz tartozé neuronon keresztiil idegzédik be, igy a levator
lefelé tekintéskor nem ernyed el, szélesebb marad a szemrés, mint az egészséges
szemen. A szemhéj lecsukodasakor az érintett oldali szemhéjon sulcus jelenik
meg, amelyet a koros regeneracié okozta bulbus retrakcio, valamint a Bell-jelenség
4. dbra hidnya magyarazhat (4. abra).
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DUPLA ELEVACIOS SZINDROMA

A congenitalis oculomotorius paresis enyhe formdja. Csak az elevatorizmokat érinti.
A ptosis csak pseudoptosis azon tény miatt, hogy a szemhéj helyzete koveti a szem-
goly6 helyzetét. A hypotrop szemmel val6 fixdlds a pseudoptosis teljes eltlinését
eredményezi. A trakcids teszt negativ.

Kezelés: mutéti. Knapp eljarasa negativ dukcios tesztnél a kiilsd és belsé egye-
nes izmok tapadasdnak transzpozicidja a felsé egyenes tapadasahoz. Ez a miitéti
megoldds atlagosan 19°-os korrekciot eredményez primer szemalldsban, és 25°-0s
elmozdulast a bénult izomcsoport mozgasi irdnyaba. Pozitiv trakcids teszt esetén
Scott és Jackson alsé egyenes retropoziciot javasol kezdeti beavatkozasnak. A betegek
egy részénél a torticollissal binocularitast észleliink. E nélkiil barmelyik szem
amblyopidja kialakulhat (5-6. dbra).

DUPLA DEPRESSZIOS SZINDROMA

Igen ritka elvaltozds. A depresszié a musculus rectus inferior és a musculus obliquus
superior enyhe foku paresise miatt akadalyozott. A trakcids teszt negativ (7-8. abra).

IzOoLALT MUSCULUS OBLIQUUS INFERIOR PARESIS

Sokkal gyakoribb elvéltozas, mint azt feltételeznénk. Tokéletes binocularitas mel-
lett is gyakran el6fordul, mint melléklet. Tarsulhat horizontélis devidcidval és stlyos
amblyopiaval is. Torticollist ritkan okoz. A musculus obliquus inferior alulmiikodése
megfigyelésiink szerint gyakran egyiitt jar a hajas fejb6r és a homlok talalkozasanal
észlelhetd rendellenes forgéval. Feltételezhet6 a két elvaltozas fejlédéstani dssze-
fliggése. Az esetlegesen tarsul6 horizontalis devidciét, anisometropiat, amblyopiat
kell kezelni (9-10. abra).

BROWN-SZINDROMA

Velesziiletett forméjaban feltehet6en mar a magzati fejlddés soran koros kapcsolat ala-
kul ki a trochlea és a musculus obliquus superior ina kozott. Elkiilonitése a musculus
obliquus inferior alulmikodésétdl csipeszprobaval lehetséges, amely Brown-szindro-
maban pozitiv. Addukcioban mind az emelés, mind a siillyesztés korlatozott. Brown
a musculus obliquus inferior alulmtkodését tételezte fel, de elektromiografiaval
bizonyitotta az izom hibatlan miikodését. A legtobb betegnél primer pozicioban
parhuzamos szemallast talalunk. Tokéletes fuzié az enyhe foku szemmozgas-korla-
tozottsag ellenére lefelé nézéskor észlelhetd, emiatt a beteg az allat emeli (11-12. abra).
Kezelés: mitéti megoldasa ritkdn ajanlott. Helveston szerint csak abban az esetben
javasolt, ha kozmetikailag igen zavar¢ a fejtartds, vagy ha igen nagy az érintett ol-
dal hypotropidja. Sériiléses vagy mds szemizommutétet kovetd szekunder Brown-
szindromak megolddsa egyedi. A valddi congenitalis abducens paresis igen ritka.
Konnyen 6sszetévesztheté congenitalis esotropidval, Duane-szindrémaéval, Mobius-
szindrémaval. Még kérdéses, hogy sziilési trauma lehet-e a rendellenesség 6 oka.
Reisner és munkatarsai 6360 ujsziilott kozott 35 esetben talaltak atmeneti abducens
paresist. Spontan gyogyulds 6 hét mulva az esetek 97%-aban tortént. Valodi paresist
okoz az abducens mag hypoplasidja, vagy a motoros idegrost anomalidja, de el6-
fordulhat, hogy hypoplasids, vagy hianyzik maga az izom.
Kezelés:

o konzervativ (hypermetropia korrigalasa, torticollis és binocularitas esetén

prizmas szemiiveg, amblyopiandl occlusio);
o mitéti (Hummelsheim vagy Jensen moddszere szerint, illetve a belsd egyenes
izom gyengitésével).

VELESZULETETT RETRAKCIOS SZINDROMA (STILLING-TURK-DUANE)

A nervus abducens velesziiletett defektusdn alapul. A mukodésében csokkent
abducens neuront a nervus oculomotorius részlegesen potolja.

5.és 6. abra

7. és 8. dbra

9. és 10. abra

11. és 12. dbra
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Ezt elektromiogréfidval bizonyitottdk. A musculus rectus lateralis hibds beidegzése
magyarazza a kovetkezd f6 tiineteket:

1. Az abdukcié és/vagy addukci6 korlatozott.

2. Addukcidban a bulbus retrahalodik és a szemrés szekunder médon szikiil.

3. A binocularitds enyhe fejforditassal elérhetd.

A szemmozgasokat sokféle koros innervacios lehetéség befolydsolja:

« azabducens innervacios képessége,
« az oculomotorius hibas innervacidjanak mennyisége,
« azegyaltalin nem beidegzett fibrotikus szévet mennyisége.

Az egyes esetek attol fiiggnek, hogy a musculus rectus lateralis hibds beidegzett-

sége azokbdl az oculomotorius rostokbdl szarmazik, amelyek a musculus rectus
medialist innervaljak, vagy pedig azokbol, amelyek a vertikalis szemmozgasokat
végz8 izmokhoz futnak. Igy keletkeznek az A és V tiinetek, amelyek Huber szerinti

13. és 14. dbra

beosztasa a kovetkezé:
L. tipus
II. tipus

I1I. tipus

abdukcio kifejezetten korlatozott
addukcid enyhén korlatozott
abdukcio kifejezetten korlatozott
addukcid kifejezetten korlatozott
abdukcio kifejezetten korlatozott
addukcié korlatozott.

A leggyakoribb, 1. tipusnal (13-14. abra) korlatozott az abdukcid, enyhén korlatozott az addukci6. A musculus rectus medialist
beidegzé idegrost fut a musculus rectus lateralishoz. Addukciéban a musculus rectus medialis kontrakcidjakor kontrahalédik
a musculus rectus lateralis is, ezért a bulbus retrahdlédik, a szemrés sztikil.

Kezelés: a refraktiv hiba korrigélasa, jelent6sen koros fejtartas esetén mitét. Ez az érintett szem musculus rectus medialisanak
retropozicidja, és szimultdn retropozicié az abnormélisan beidegzett musculus rectus lateralison. Igy csékken a szemgoly6

retrakcidja. Esetenként széba johet az ellenoldali szem musculus rectus medialisdnak gyengitése. Nem ajanlott a kérosan beidegzett
lateralis izom reszekcidja és az izomtranszpozicios miitét.

NERVUS TROCHLEARIS PARESIS

A leggyakoribb cycloverticalis izombénulds. A velesziiletett vagy a ko-
rai gyermekkorban kifejlddott trochlearis paresisnél — annak ellenére,
hogy addukciéban nagyobb az eltérés, mint abdukciéban - emelés-
nél és siillyesztésnél a magassagi eltérés kozel azonos. Ezaltal hason-
lit a kora gyermekkori trochlearis paresis a nem bénuldsos strabismus
sursoadductoriushoz. A két szemmozgdszavar azonban elkiilonithet6 a
Bielschowsky-féle fejhajtasi teszttel. Ez csak trochlearis paresisnél pozitiv.
A fej azonos oldalra val6 hajtdsanal a szem felfelé és kifelé fordul (15. abra).
A belsé fiilre haté gravitacids erd vallhoz hajtott fejnél a beidegzett me-

15. és 16. abra

17. és 18. abra
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chanizmus Gtjan a szem kontrarotdcidjahoz vezet. Ez a kontrarotacio
a ferde szemizmok esetében nagyobb aranyd. A musculus obliquus
superior intortor és depresszor bénuldsa excyclotorsiot eredményez.
Ennek ellenstlyozasara torténik a fej ellentétes oldalra vald hajtésa, és az all siillyesztése
(16. 4bra). Igy a beteg helyes binocularis kapcsolatot észlel. A fenti eltérés hidnyozhat,
vagy paradox fejtartas is el6fordulhat. Gyakori az ipsilateralis antagonista, a musculus
obliquus inferior tdlmikodése, ami fokozott beidegzettség kovetkeztében jon létre
(17-18. dbra). A paradox fejhajtasnak az a magyardzata, hogy a betegek nehezen tud-
jak tartani a fuziot, inkabb feladjak azt. A congenitalis nervus trochlearis bénulds az
esetek egy részében 6 honapos korban mar torticollist vagy nyilvdnvalo vertikalis kan-
csalsdgot okoz. Biztos kérisme esetén javallt a korai miitét, hogy csokkentsiik a fuzi6
akadalyait, jo lehetdséget teremtsiink mindkét szem torticollis nélkiili hasznalatdnak
kifejlédésére. Ezdltal megakadalyozzuk az arcaszimmetria kifejlédését, ferde torzulasat
a d6lés oldalan. Feltételezések szerint ezt az arteria carotis csokkent keringése okozza,
mig az orr deformalddasa a d6lés oldaldra a gravitacio kovetkezménye.

Kezelés: mutéti. Knapp a kovetkezo kezelési tervet javasolja: ha a direkt antago-
nista 0sszehtizddasa jelen van, amely lathat6 tulmtkodésben nyilvanul meg,
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akkor a musculus obliquus inferior gyengitése javasolt. Lehet retropozicié utjan, vagy az dltalunk ajanlott musculus
obliquus inferior myotomia McNeer-Scott-Jampolsky mutétének Dunlap-féle modositasa szerint. Midtét utdn megsztinik
az izom tulmiikodése, a torticollis, a Bielschowsky-teszt negativva valik. Ha nincs direkt antagonista talmtkodés, akkor a
bénult izom red6képzése indikdlt. Javasolt még a contralateralis szinergista, a musculus rectus inferior retropoziciéja.
12° alatti vertikalis eltérés esetén a tilmiikodo ipsilateralis antagonista gyengitése, 12° feletti fiigg6leges irdnyu eltérés
esetén a bénult musculus obliquus superior red6képzése és/vagy a contralateralis szinergista fokonkénti retropozicidja
is javasolt.

PLAGIOCEPHALIA

A nervus trochlearis paresist utdnzo6 korkép oka a coronavarrat id6 elétti féloldali
Osszezarodasa. Lényege az azonos oldali homlokcsont laposodasa és ellenoldali
kidudorodasa (19-21. abra). Plagiocephalidban az érintett orbitateté megrovidiil, a
trochlea hatrabb helyezddik a musculus obliquus superior eredésétdl, a trochledig
terjedd része ezdltal révidebbé valik. Osszehuzé ereje kevésbé hatékony, mint
a contralateralis musculus obliquus superioré, mig az ipsilateralis antagonista,
a musculus obliquus inferior megtartja normdl mtkodését. Ez klinikailag a

musculus obliquus superior paresis képét utdnozza az érintett oldalon. Torticollist

és a Bielschowsky-teszt pozitivitdsat ezekben az esetekben is észleljik. A musculus 19. és 20. dbra
rectus superior miikodését az orbitateté nem befolyasolja, mert kozvetleniil

a scleraban sugarzik. Primer szemdllasban a musculus obliquus superiornak a
trochledtdl a scleralis tapadasig terjedd szakasza, hasonléan a musculus obliquus
inferiorhoz, a szem optikai tengelyével 51°-o0s szoget zar be. Ha ezen szogek egyi-
ke megvaltozik, megvaltozik az izomegyensuly a sagittalisatios elven. Ez torténik
plagiocephalidban, ahol a musculus obliquus superiornak a trochleatol visszahaj-
tott része 51°-nal nagyobb szoget zar be a szem optikai tengelyével. Ezt az allapotot

nevezziik ,desagittalisatiénak” (22. dbra). Ennek eredményeként csdkken az izom 21. dbra
vertikalis, és nd a torziés hatdsa. A depresszids hatas csokkenése maga utan vonja

az antagonista musculus obliquus inferior tilmikodését, tehdt nem valédi bénu-

lasrdl van sz6. A binocularitas érdekében gyakran észlelhetd ezekben az esetekben

is torticollis, hasonldan a valddi nervus trochlealis bénuldshoz. Megolddsa miitéti, a
szemizomegyensuly-zavar korrigalasa a mar ismertetett lehetéségekkel (1d. nervus

trochlealis paresis mutéti megoldasa). Miitét utdn ezekben az esetekben is meg-

szlinik az érintett musculus obliquus inferior tilmiikodése, a Bieschowsky-tiinet
pozitivitasa és a torticollis. 22. 4bra
CONGENITALIS OCULOFACIALIS PARESIS (MOBIUS-SZINDROMA)

Esotropia és abdukcids képtelenség a szemészeti tiinete.

A Kkétoldali arcidegbénulds az orbicularis izmokon

észlelhet6 leginkabb. Az alsé szemhéj ellazul, a kénny

osszegytlik. Az arc sima, kifejezéstelen, az ajak kerek,

nehéz a mosolygas. Kapcsolodd defektus a nyelv bénuldsa,

ami taplalkozdsi nehézségekben és beszédfejlédési

zavarban mutatkozik meg. Bizonyos foku szellemi 23. 4bra 24 dbra 25. ébra

retardacié és csontdefektus is el6fordulhat. A szem-

mozgdas, az arc és a nyelv eltérései az abducens, a facialis és a glossopharyngeus idegmagok hypo- vagy aplasiajara vezet-
heték vissza. A beidegzési zavar sulyossaga kiilonboz6 foku lehet. A 23-25. abrakon enyhe foku eltéréseket mutatunk be.
FIBROSIS SZINDROMAK

Az extraocularis izomszévet abnormalis, mert a kontraktilis izomszovetet fibrosus szovet helyettesiti, akadalyozva a normalis
szemmozgasokat. A mozgdszavart részben a hizderd hidnya, részben a fibrotikus izom ellenallasa eredményezi az antagonista
izom abnormalis 6sszehtuzdédasaval.

GENERALIZALT FIBROSIS SZINDROMA

Minden kiils6é szemizom érintett a levatorral egyiitt. Mindkét oldal érintett, de enyhe oldalkiilonbség lehetséges. Az izmok véltozd
mértékben fibrotikusak. A rectus inferior a legérintettebb. A szemek lefelé tekintenek, a ptosis lathato!
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CONGENITALIS MUSCULUS RECTUS INFERIOR FIBROSIS

A generalizdlt fibrosis tiinetegyiittes egyik varidnsa, csak a musculus rectus inferior érintett. Lehet egy- vagy kétoldali,
rendszerint aszimmetrikus. Vertikalis irdnyd strabismust okoz. Mindkét szem haszndlata csak az 4ll felemelésével érhetd el.
El kell kiléniteni a dupla elevacids tiinetegyiittestdl. Fibrosisnal lehetetlen a szem passziv emelése.

Kezelés: miitéti. Az alsé egyenes szemizom (szemizmok) maximalis retropozicidja.
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SOMLAI JUDIT

A kozponti idegrendszerben a két szem koordinalt miikodését a hdrom részbél dllé, vin. szemmozgato rendszer egységek biztositjak
a szemizmok és a kérgi kozpontok kozott. A motoros, azaz a szemmozgatd és a szenzoros, azaz a latopalyarendszer egytittmuko-
désének eredménye, hogy a két szem altal latott targy kérgi feldolgozdsa megvaldsulhat.

A szemmozgat6 rendszerek:
Periférids szemmozgato rendszer: szemizom — agytorzs
(szemmozgat6 agyidegek: n. IIL, n. IV, n. VI.)

Agytorzsi szemmozgato rendszer: periféria, szemgolyd — agytorzsi kozpontok
(agyidegmagvak, tekintési kozpontok, internuclearis 6sszekotd palyak)

Supranuclearis szemmozgaté rendszerek: agytorzsi kozpontok — mozgaté kérgi aredk

(kérgi szemmozgat6 kozpontok, FEM, SEM)

A periféridas szemmozgaté idegpalyak Osszekottetést
biztositanak az intraorbitalisan mikodé szemizmok és
az agytorzsben elhelyezked6 szemmozgat6 agyidegi magvak
kozott. Ezeket szemmozgato agyidegeknek nevezziik:

o nervus oculomotorius (n. III.)

o nervus trochlearis (n. IV.)

o nervus abducens (n. VL.).

Az ugynevezett periférias szemizomparesisek szemtii-
neteit a szemmozgatd agyidegek izoldlt laesidja esetén ész-
lelhetjiik, annak vagy az intraorbitalis, vagy a koponyatiri
szakaszan kiilon-kiilon kialakul6 funkcidzavaraval. A peri-
férias szemizom paresisek neurogén vagy myogén eredettiek
lehetnek. Neurogén paresis esetén a szemmozgat6 ideg sériil,
a myogén paresist az izom betegsége okozza, mikozben az
idegmiik6dés ép. A szemmozgatd agyidegi neuron sériilhet
ugynevezett periférids szakaszan, azaz izolaltan, amig el
nem éri a konjugdlt szemmozgatast szervezd agytorzset, és
ekkor a még diszkonjugalatlan szemizmok mtikodési zavara
kovetkeztében egyik oldalon, és a szemmozgatds Osszetett
mechanizmusanak egy-egy fazisaban alakul ki kovetkezmé-
nyes mikodészavar. Periférias neurogén paresis az egyol-
dali szemmozgat6 neuron sériilése révén az altala beidegzett
szemizom vagy izmok miikodészavarat, és az ellenoldali
szinergista szemizmok tilmiikddését hozza létre, ami jelen-
tds retina kép diszparaciot, és szintén a szemmozgaszavar
eredményezte latotér beszikiilését, valamint térhatarok el-
tolédasaval a két szem képének fuzidjit lehetetlenné teszi.
Oly zavard a kettdslatas, ami miatt a beteg azonnal becsukja
az egyik szemét, hogy jelentds diplopidjat kikiiszobolje.

A centralis szemmozgasok szabalyozasanak sériilése
a konjugalt és egyben Gsszetett mechanizmusok sériilése mi-
att, a két szem latoterében kozel szimmetrikus képeltolodast
eredményezve, enyhe foku kettdslatast okoz, vagy a beteg
csupan térlatds zavart észlel. (1. tablazat, 1. abra).

Periférias paresis Centrilis (ATO) paresis
markdns diplopia - egyik enyhe foku kettdslatds
szem kikapcsolodik
heterotropia — heterophoria —
monocularis kancsalsag csak képfizid zavara
egyik szem érintett kétszemes egytittlatas
megsziinik
izolalt szemtiinet tarsul6 neuroldgiai tiinetek
$Zemorvos ideggyogyasz,
szitkség esetén otoneuroldgus
1. tablazat
1. dbra

A periférids és a centralis szemizomparesisek okozta képeltolodasok Hess-ernyén
abrazolva
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Anamnézis - hirtelen kezdetii kettéslatas esetén
> Szemtiinete - kettéslatds?
»> A kezdet - mikor?
A képeltolodas jellege:
Allandésult-e?
Fokozddott-e?
Milyen sikban tolodik el a két kép? (fiiggbleges, vizszintes)
Délés van-e?
Napszaki ingadozas?
+/- szemhéjcsiingés, szemlecsukddas, gorcsos szemzaras?
»> Kett6slatas — kiillon-kiilon szemmel nézve érzékel-e?
» Kancsalsag - gyermekkori, tompalatas, rejtett?

Kiegészité-szisztémas eltérésre utalo tarstiinetek
o fejfajas, tudatzavar, szédiilés?
o nyelészavar, légvételi nehézség?
o térérzékelési, lépcsén jarasi zavar?
o egyéb neuroldgiai tiinet?
o diszkomfortérzés?
« fokozddtak-e a neuroldgiai tiinetek? (fejfajas, kezd6d6 tudatzavar)

A NERVUS OCULOMOTORIUS (N. III.) PARESISE

An.oculomotorius beidegzirészben az igynevezett extraocularis szemizmokat (ezek abulbuson kiviil tapadd szemizmok), a tekintet-
emel6 szemizmokat, Ggymint a m. rectus superiort és a m. levator palpebrae superiorist, igy ezek sériilése ptosishoz vezet. A tekintet
stillyesztését a m. rectus inferior, mig a tekintet addukcidjat a m. rectus internus teszi lehetévé. Az addukalt felfelé tekintés a m.
obliquus inferior révén valésul meg. Utébbiak részleges vagy egyiittes paresise a lefelé, felfelé, valamint az addukalt fel-, és lefelé
tekintés egyoldali paresiséhez vezet. A n. oculomotorius a nervus trochlearis agyideggel egytittesen biztositja a szem befelé és kifelé
tekintését (addukcio és abdukcio) egy hengerité azaz rotacids, egyidejii szemmozgassal. Rotacids miikodési zavar tigynevezett rotd-
ciés nystagmus formajaban figyelheté meg, amit leginkabb az un. Frenzel-szemiiveg alatt, illetve a szemfenék vizsgalatakor lehet ész-
lelni. A fundus vizsgalatakor a papillomacularis koteg képzeletbeli tengelyének koros rotaciés mozgasabol lathatjuk. Ha szemfenéki
fotésorozatot készitiink, a kdros rotdcios szemmozgas szogének véltozasa kimutathatd (2. abra). A szemgolyon beliil elhelyezkedd,
ugynevezett intraocularis szemizom a pupilla konstrikcidjaban jatszik szerepet a m. sphincter pupillae révén — a pupilla sztikitésével.
Feladata az akkommodécid és a konvergencia (in. akkomodacios tridsz) mechanizmusaban van. A III. agyideg valamennyi rostjanak
paralysise esetében (a n. VI. és a n. IV. agyidegek dltal beidegzett szemizmok talhtizasa miatt) az érintett szem ki-, és lefelé helyezett
allapota lathato, komplett ptosissal és tdg, fénymerev pupillaval. A mindennapi klinikai gyakorlatban pupillomotoros tiinetekkel
vagy azok nélkiil tobb, a nervus oculomotorius altal beidegzett szemizom egyidej és részleges funkcidzavara figyelhetd meg.

2. dbra 3.dbra

A koros ciklorotacids szemmozgdszavar megfigyelése a szemfenéken: Feliil: A baloldali nervus oculomotorius plégia okozta szemmozgéaszavar okozta
A maculat atszel6 vizszintes vonal és a papillan 4thalad6 vonal altal bezart hegyes koros szemallas Hess dbran kapott képe

sz0g valtozdsa a mérési lehetdség a valtozas kovetési lehetSsége Alul : Rajzos abra:A baloldali nervus ITI. plégia okozta szemallds rajzos dbraja
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4. abra

A nervus oculomotorius (n. IIL.) externa plégiakozeli paresise koponyatrauma kovetkeztében

Egyenes eldretekintd szemdlldsban (kozépen): jobb szem divergens szemdlldsa (n. abducens tulhiizdsa miatt) és inkomplett ptosis. Vizszintes jobbra és jobbra - felfelé
tekintéskor: tekintetemelési plégia (A n. I11. paresis okozta tekintésemeld szemizmok paresise). Balra és balra - felfelé tekintési irdnyban: A tekintetemelési plégia mellett
az addukciés, azaz az orr felé tekintési szemizom miikodési zavara. (Paresis r. n-I11. - m. rectus internus miikdési zavardval). Lefelé tekintési részleges gyengeség a tekintet
siillyeszté m. rectus inferior beidegzési zavara miatt

Klinikai megjelenési formdk:

Oculomotorius paresis interna: anisocoria, a direkt és indirekt pupillareakciok csokkent mikodése az érintett oldalon.
A nervus oculomotorius agyidegben a felszinhez legkozelebb a pupillomotoros rostok helyezkednek el, igy ezen rostok,
s ezaltal a pupilla mtikodési zavarral, a legérzékenyebben eldre jelzi a koponyatiri nyomdsfokozddds vagy az uncus herniatio
kompresszids hatdsara bekovetkezd agyidegsériilést (részletesebben a 4.3.1. szamu fejezetben a 256. oldaltél olvashato).
Oculomotorius paresis externa: korlatolt szemmozgéas felfelé, lefelé és/vagy addukcidban, azaz az orr felé nézéskor, az
extraocularis szemizmok beidegzési zavara miatt. Az abdukcids szemmozgast kivéve, valamennyi irdnyban tekintési zavar
alakul ki az érintett oldalon.

Oculomotorius paresis externa-interna: anisocoria és valamennyi tekintési iranyban mozgéaskorlatozottsag.

Plegia nervi oculomotorii: tag, fénymerev pupilla és a szemgolyo kifelé és lefelé diszlokalodott, rogziilt allasban lathatd.

A n. oculomotorius paresis leggyakoribb okai
Az izolalt n. III. paresis okai:
 aneurysma: pupillatagulat — progredialé anisocoria els6 s egyben alarmirozo jel, majd a szemizomparesist okoz6 aneurysma
peridilekciés helyei: arteria carotis interna, arteria communicans posterior.
o koponyaiiri nyomdsfokozédds: lateralis herniatio- tentorialis kompresszi6 —, tdgul6 pupilla az egyik, majd mindkét oldalon.
o lateralisan terjed$ hypophysis daganat — az anisocoria korai jel
o Koponyasériilés (23%-os aranyban)
o Agytorzsi keringési zavar: cerebrovascularis torténések részeként, pupillaris megkiméltség, extraocularis szemizmok érintettsége
o Sinus cavernosus megbetegedései (aneurysma, fistula, carcinoma, meningeoma, intracavernosus thrombosis)
o Koros regenerdcio — tobbnyire térfoglald folyamat kovetkeztében
o Intracranialis gyulladdsok: herpesz fert6zés, Hodgkin-kor, kiterjedt sinusitis
o Velesziiletett nervus III. paresis

A pupillaris megkiméltség a betegek kozel 80%-aban fordul eld, f6bb okai a szisztémds megbetegedések koziil a cukorbetegség,
kezeletlen magas vérnyomas, encephalopathia hypertonica és a generalizalt atherosclerosis.

Mas neuroldgiai tiinetekkel, alternalé tiinetegyiittesekben jelentkezd nervus III. paresis okai:
Benedikt-szindréma: n. III. paresis + hemitremor

v

Weber-szindroma: n. III. paresis + ellenoldali hemiplégia +/- centrélis hypoglossus és facialis paresise
Bazisdaganatok: chordoma, carcinoma 4ttét

Koponyaalapi torés

Tolosa-Hunt-szindréma

Sinus cavernosus megbetegedései

Supraclinoidalis ACI aneurysma, tuberculum sellae meningeoma

Fissura orbitalis superior tiinetegyiittes

Orbitacstcs tiinetegytittes

VV VYV VYV VYV

NEURO-OPHTHALMOLOGIA | 287



A SZEMMOZGATORENDSZEREK MEGBETEGEDESEINEK NEURO-OPHTHALMOLOGIAI VONATKOZASAI

5. abra

Egy baloldali nervus trochlearis okozta kép eltolddds képe Hess-ernyén.A kék szinnel jelolt szemmozgaszavar a baloldali n. IV. dltal beidegzett musculus obliquus
superior izom miikodési zavarat okozza. Ennek kovetkeztében a beteg a bal szemét nem tudja addukélni azaz az orr felé vinni és egyidejiileg a tekintetet siillyeszteni.
Képeltolodas az ellenoldalon kint-lent észlel

A NERVUS TROCHLEARIS (N. IV.) PARESISE

A Klinikai gyakorlat szimadra lényeges, hogy a nervus trochlearis az egyetlen olyan szemmozgaté agyideg, amely dorsalisan hagyja
el az agytorzset, megkeriili az aqueductus cerebrit, keresztezi az ellenoldali nervus trochlearis és elérehaladva, a durat atfirva lép be
a sinus cavernosusba. Lefutdsi irdnyanak eredményeként a fejtet6t ért trauma ennek a vulnerabilis szakasznak a sériilését okozza és
trochlearis paresishez vezet. A nervus trochlearis csak egyetlen szemizmot, a musculus obliquus superiorist idegzi be. Ezen szemizom
feladata, hogy a tekintetet addukalt, azaz befelé néz6 helyzetben a nevével ellentétes iranyba, tehat lefelé vigye. Ebbdl kovetkezéen
egy jobb oldali n. trochlearis a tekintetet balra viszi, és addukalt helyzetben siillyeszti. Szintén ennek kovetkezménye, hogy neurogen
paresis kovetkeztében a képeltolodas maximuma ott alakul ki, ahova a paretikus szemizom a tekintetet vitte volna, azaz egy jobboldali
nervus trochlearis bénulasa bal oldalon kint és lent jelez horizonto-vertikalis képeltolodast. A szemizom befelé rotalé mikodésénél
a sériilés miatt rotatorikus nystagmus is észlehetd a vezetett szemmozgasok soran. A kett6slatas kikiiszobolésének és csokkentésének
egy kompenzalé mechanizmusa az, ha a beteg a laesioval ellentétes oldalra és kissé hatrafelé billenti a fejét. A paretikus oldalon a fiiggo-
leges iranyt tekintetsiillyesztési zavar miatt magasabban 4ll a bulbus, azaz tigynevezett hyperphoria észlelhetd.
Egyoldali nervus trochlearis legjellegzetesebb szemtiinetei:

o afejétalaesioval ellentétes oldalra billenti

o azérintett oldalon magasabb a szemgolyé dllasa — egyenes eléretekintéskor (hyperphoria)

o akép - eltolddas punctum maximuma: a laesioval ellentétes oldalon kint-lent

o akép - eltolddas jellege: horizonto-vertikalis és rotatorikus nystagmus
Jellegzetes szemallasrol fotok az 5.2.1.szamu fejezetben a 18. és 19. fotoabrak, valamint a 3.2.1.sz. fejezetben a 100. oldatél olvashatnak
A n. torchlearis jellegzetes Hess ernyds eredménye lathat6 az 5.abran

Klinikai megjelenési formdk:
o egyoldali izolalt paresis
o egyoldali paresis tarsulé neuroldgiai tiinetekkel
o kétoldali izolalt n. IV. paresis

A nervus trochlearis paresis leggyakoribb okai:
o koponya-fejtet6i sériilés: a dorsalis agytorzsi kilépés utan elérehaladé rostok sériilékenyek
o tectum kornyéki kompresszios folyamat (ldsd még a 4.1. szamu alfejezetben)
o cerebrovascularis megbetegedések
o arteria basilaris aneurysmdja
o velesziiletett bénulas kisgyermekkori fényképeken lathatd, ha nem is a vertikdlis kancsalsagbol, de a kéros kompenzald
fejtartasbdl felismerhetd
o herpes zoster ophthalmicus: bérkiiitések utan 2-4 héttel
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A differencialdiagnozisban segit a korelzmény, a bevezeté tiinet a hirtelen kezdetd, vertikalis siku kettéslatds, segit tovabba
a Camsilon teszt, a koponya-CT és -MR, illetve a neuroldgiai kivizsgalas.

Diagnosztikai lehetdség: Parks—Bielschowsky-teszt, Hess-ernyds vizsgalat (részletesebben a 3.2.1. szamu fejezetben a 100. oldaltol és
az 5.2.1. szamu fejezetben a 279. oldaltdl olvashatjdk.)

A 1V. agyideg neurogén laesiojat utanzé szemtiinetek, azaz az Ggynevezett a nervus trochlearis pseudoparesis leggyakoribb okai:
o ocularis myasthenia gravis
« endocrin myopathia
e myositis

A NERVUS ABDUCENS (N. VI.) PARESISE

A nervus abducens a musculus rectus lateralis szemizmot idegzi be, amely a tekintetet abdukalja, azaz kifelé tériti vizszintes
sikban, illetve abdukdlt fel- és lefelé tekintésben is szerepet jatszik a vertikdlis szemmozgat6 izmokkal egyiitt. Az agyideg
magvabol kilépd rostok fontos anatomiai és funkciondlis kapcsolatban dllnak a hidi tekintési kézponttal (pontin paramedian
formatio reticularis, PPFR) (errdl részletesebben az 5.3.1. szdmu fejezetben a 292. oldaltol olvashatnak). Az agytorzsbél kilép-
ve hosszan fut a clivus két oldaldn felfelé, majd a processus clinoideus alatt 4tfurja a durat. Ezen hosszu, izolalt lefutasa miatt
sériilékenyebb, f6ként a koponyabdzis traumas sériiléseiben, az itt novekvd, vagy erre terjedd daganat kompresszios hatdsa
és a koponyatiri nyomasfokozddas eseteiben. A paresis jellegzetes szemtiinete, hogy vizszintes irdnyu oldalra tekintéskor az
abdukcid, azaz a szemgolyd oldalirdnyt mozgdsa csokkent mértéki. Plégia esetén az érintett szem konvergens kancsalitd
alldsban van, és nem mozdul a kézépvonalig sem.

Jellegzetes szemtiinetei:
« azérintett oldalon befelé kancsalité szemallasban all a szemgolyo
« azérintett oldal irdnyaba nézetve kifelé tekintési azaz abdukcids mozgas elmaradas
o azabdukciés gyengeség iranyaba nézetve jelzi a vizszintes sikban a legnagyobb mértékii képeltolodast

Klinikai megjelenési formdk:
o egyoldali izolalt paresis
« egyoldali paresis, horizonto-vertikdlis szemmozgaszavarokkal
o kétoldali izolalt paresis, horizonto-vertikalis szemmozgdszavarokkal

A nervus abducens paresis leggyakoribb okai:
« koponyaiiri nyomasfokozddasban korai, figyelmeztetd jel az axialis herniatio kezdetén, trauma, subduralis haematoma,
sinus thrombosis kévetkeztében
« koponyaalapi vagy sphenoid daganatok
o koponyaalapi torés
o konjugalt, horizontalis tekintési paresis egyik komponense

6. abra: A nervus abducens kétoldali (jobb>>bal) paresise.
Egyenes — el6retekintd szemallasban (kézépen): A jobb szem convergens kancsal szemallasa (a jobb n. VI: innervacios zavara okozta kifelé mozdulasi — abdukcids
paresise miatt)

obbra - felfelé tekintéskor: A jobb szem abdukalt felfelé tekintése — abdukcidban, azaz kifelé htizasban - elmarad a bal szem jobbra felfelé tekintd allasatol.
Balra-felfelé tekintéskor: A bal szem abdukalt mozgasa csokkent a jobb addukalt mozgasahoz képest.
Prizmakorrekciéval (ilyen nagyfoku strabismusnal els6 lépésben szemizomm{tét jon szoba az oki kezelés utan) csdkkenthetd a jobb tulsulyd, de kétoldali abdukcids
gyengeség.
A betegnél vertikalis elmaradas egyik tekintési iranyban sem lathato
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sclerosis multiplex (40 életév alatt)

cerebrovascularis folyamat részeként

agytorzsi daganatok: féként glioma kovetkeztében,
pyramis- és cerebellaris tiinetekkel

ugynevezett nem izolalt szemizomparesisek részeként
Millard-Gubler-szindréoma: egyiittes n. VI, n. facialis
paresis és ellenoldali hemiplégia

Foville-szindréma: egyiittesen a nervus abducens,
a nervus facialis és azonos oldali konjugalt tekintési
paresis

Gradenigo-szindroma: egylittes nervus trigeminus
és a nervus abducens laesiok (oka: pyramiscsucs
meningeoma)

acusticus neurinoma: egyiittes n. VI, n. V,, n. VIL, n.
VIII. paresis

sinus cavernosus megbetegedései: aneurysma, fistula,
carcinoma, meningeoma

koponyatiri thrombosis

fissura orbitalis superior tiinetegyiittes

orbitacstcs tiinetegyiittes

7. abra
Fent: Hess-dbra.

A nervus abducens differencialdiagnosztikajaban viszonylag Bal>>tulsulyt de kétoldali nervus abducens paresis okozta Hess abra

gyakori egy velesziiletett beidegzddési zavar,

képeltolddist jelez a beteg.
Lent:Bal tulstlyu de két oldali nervus abducetis paresis okozta szemtiinet rajzos

a Duane-szindroma (Duane-féle retrakcids szindréma): abréja.
(lasd részletesen a 3.2.1. szamu fejezetben a 100. oldaltdl)

gyermekkorban észlelik, kettéslatast nem okoz,

az érintett szemen az abdukcié nem kivitelezhetd,

abdukcios késztetéskor a bulbus retrahdlodik, a szemrés sziikiil,

addukcidban a szemrés tagul.

Etiopatomechanizmusa: velesziiletett paradox innervécié soran a kiils6 egyenes szemizmot is a nervus oculomotorius idegzi be.

A neurogen abducens paresist utanzé ugynevezett pseudoabducens paresisek okai:

Endocrin myopathia okozta myositis, kovetkezményes kontraktira (1asd még az 5.5.3. szdmu fejezetben a 334. oldaltol).
Ocularis myasthenia gravis (ldsd még az 5.5.2.3. szamu fejezetben a 330. oldaltol).
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5.3. Az agytorzsi funkcidzavarok okozta neurogén paresisek

SOMLAI JUDIT

» s

Az agytdrzs (ATO), mint egy ,relédllomas”, atkapcsolé allomast jelent a periférids szemmozgaté agyidegek és magvai, vala-
mint a legmagasabb rendfi, azaz kérgi, supranuclearis szemmozgat6 rendszerek kozott. Az agytorzs egyik feladata a konjugalt
szemmozgasok els6 foku szervezése. Az agytorzsi és a supranuclearis szemmozgasok szabalyozasanak legfontosabb anatomiai
és fiziologiai ismérveirdl részletesen olvashatnak az 5.4. szamu fejezetben a 318. oldalakon. Az agytorzsi szemmozgaté rendszer
sériilésekor a szemmozgasok diszkonjugdltta valnak vizszintes és/vagy fiiggéleges sikban. Ezzel egyidejiileg a rotatorikus funk-
cidk is zavart szenvedhetnek.

Az agytorzs szamos élettani feladata kozott fontos szerepet jatszik a test egyensulyozasi, helyzetvaltoztatast szabalyozo és ko-
ordinald tevékenységében. Ez az Ggynevezett oculovestibularis pdlyarendszer, ami a vestibularis, azaz a testhelyzetet érzékeld
rendszerek, illetve a szemmozgatdsért és a testtartasért felel¢ vazizmok szabdlyozo neuronjai kozotti koordinacié révén valosul
meg. Ennek kovetkezménye, hogy az agytorzsi eredetli szemmozgaszavarok okozta latdspanaszok gyakran tarsulnak szédiiléssel,
jarasbizonytalansaggal, illetve a fej és a testhelyzet valtoztatdsa altal kivéltott diplopiaval.

A periférias és a centralis szemmozgaszavarok elkiilonitésének lehetdségei
A periférids neurogén szemizomparesis okozta kettéslatds oly
zavar6é mértéki a beteg térlitasaban, hogy tobbnyire elséként
a szemorvoshoz fordul. A centrdlis-diszkonjugalt szemmozga-
sok zavara joval enyhébb képeltolodast okoz, és a neurologiai
tiinetekkel egyiitt, kevert formdjaban jelentkezik, ebb6l add-
dodan az ideggyogydsz észleli ezeket a tiineteket. A betegek a
konturlatasi és mélységérzékelési gondokat, a fejforditas és a
testhelyzetvaltozas okozta tiineteket tobbnyire nehezen tud-
jak megfogalmazni, annak zavar6, de nem markans jellege
miatt. Térlatdszavart, tekintetvaltaskor szédiilést és dtmeneti

homalylatast, valamint gyakran ,,]épcsén jarasi képtelenséget”
fogalmaznak meg. Utobbi magyardzataul szolgalhat az, hogy
az agytorzs a konjugalt szemmozgasok subcorticalis ,,eldszer-
vezbje”, és igy funkcidzavarai még kezdeti, Osszerendez6dd
félben 1év6 folyamatoknak a sériilésén alapul, ami a konjugalt
szemmozgasok diszkonjugalttd valasat eredményezi. Az ese-
tek zomében t6bb szemizom egyideji mikodészavara kovet-
keztében a két szem latoterében szimmetrikus képeltolodas
alakulhat ki vizszintes és/vagy fiiggéleges sikban, s nemegy-
szer a rotacidzavar okozta fixacids képtelenséggel is tarsul.
Egy osszehasonlitd, Hess-ernyds abraparon kiséreljik meg
érzékeltetni (lasd az 1. abrat) egyrészt a periférids neurogén
paresis okozta kovetkezményes latotér-besziikiilést, és az el-
lenoldali szinergistak tulhtizdsa okozta térhatdr-eltolédast,
amit a kozponti idegrendszer képtelen fuziéba hozni, s a za-
var¢ diplopiat kikiiszob6lni. A centrélis szemmozgaszavar
okozta, kozel szimmetrikus képeltolodas egy kevésbé zava-
r6 képdiszparaciot eredményez. Az ebbél adédéan enyhébb
foku a diplopia nem vagy mérsékelt, nehezen meghataroz-
hat¢é lataszavart okoz a betegeknek.

1. abra

Hess-erny6s rajzos abra: A periférids és a centralis szemizomparesisek okoz-
ta képeltolodasok-diplopiak Hess-erny6n. (Fekete vonal a normal személlds
Hess-erny6s képe, piros vonal a beteg éltal jelzett képeltolodas)
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A szemmozgasok sordn észlelhet klinikai jelek jellegzetességeit az aldbbi tabldzatban foglaltuk 6ssze:

Differencidldiagnozis

Periférias paresis Centralis szemizomparesis

nagy képdiszparacié szimmetrikus a képek eltoloddsa

gyorsan szemorvoshoz fordul jol tolerdlja, majd neurolégushoz jut

legnagyobb PD-val sem korrigalhatd PD-val (10 PD alatt)

oki kezelés - szemizommiitét, o horizontalis és/vagy

majd a rezidualis devidcié PD-val o vertikalis sikban korrigalhaték
A rotdcids zavar nem javithato

*PD=prizma dioptria szemiiveg-korrekcid

Az agytorzsi funkcidzavar okozta Ggynevezett centralis szemmozgaszavarokat a neurologiai megbetegedések korében f6ként
a cerebrovascularis, a demyelinisatios megbetegedés, vagy a traumdk okozta korképek tiineteiként észlelhetjiik. A mindennapi
gyakorlatban egy kisebb lacunaris infarctus vagy plakk (amik MR-vizsgalattal sem mindig mutathatok ki) az agytorzsben m-
kodészavart hozhatnak 1étre a tobblépcsés szemmozgaté mechanizmus egy-egy fazisaban (példaul egy- vagy kétoldali addukcio-
abdukcio paresise). Ezzel ellentétben a kiterjedtebb agytorzsi 1ézidk egy- vagy kétoldali teljes tekintési plégiat okoznak.

AZ AGYTORZSI MUKODESI ZAVAROK OKOZTA SZEMMOZGASZAVAROK LEGGYAKORIBB
KLINIKAI MEGJELENESI FORMAI

Didaktikai célbdl a szemmozgaszavarokat a szerint csoportositjuk, hogy az agytorzs melyik részén, cranialtdl caudalisan halad-
va, mely magassdgban sériilnek meg a palyarendszerek és alakulnak ki a funkciézavarok. Azon élettani ismeretbdl kiindulva,
hogy a pons és a pontovertikalis régiok a horizontdlis és a horizonto-vertikdlis konjugadlt szemmozgdsok koordindtorai, igy ezen
sikokban 1étrejové szemmozgaszavarok képezik a horizontalis szemmozgaszavarok csoportjat. Ugyanakkor a pontomedulldris
régiobol induld és az agytorzs teljes vertikumdn dthalad6 tgynevezett oculovestibularis palyarendszer anatémiai szubsztratuma
a vertikdlis mozgdsoknak, igy ezen palyak sériilése okozza a vertikalis sikii szemmozgaszavar-tipusokat és ezeket egy masik nagy
csoportba sorolhatjuk (lasd a 2. abrat).

2. 4abra
Az agytorzsi eredetli szemmozgaszavarok topogréfiai lokalizacios csoportjai tabldzatban és rajzos dbran
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HORIZONTALIS SIKBAN KIALAKULO SZEMMOZGASZAVAR-TIPUSOK

« konjugalt tekintési paresis

« klasszikus internuclearis ophthalmoparesis (INO)
o WEBINO szindréma

o azugynevezett ,egy és egy fél szindroma”

o kétoldali abdukcios paresis

Horizontalis sikban kialakul6 agytorzsi funkciézavar okozta szemmozgaszavarok

Az agytorzsi eredett funkcidzavar okozta konjugalt tekintési paresis (konjugalt deviacio) kovetkeztében a beteg nem tud a 1ézié
iranyaba nézni, tobbnyire kiterjedtebb agytorzsi régiot érinté folyamat miatt a beteg ,.elnéz a bénulds gocatdl”. Ezen tiinetcso-
port feltehet&en azért észlehetd ritkdbban a klinikai gyakorlatban, mert kialakulasakor a kiterjedt agytorzsi sériilés oly stlyos
altaldnos kovetkezményekkel jar, hogy mellettiik a szemtiinetek eltorpiilnek. Leggyakoribb okai az arteria basilaris thrombosisa,
a sclerosis multiplex, a hid gliomdja, illetve a Wernicke-féle encephalopathia.

Aztgynevezettinternuclearis ophthalmoparesis (INO)
a mindennapi gyakorlatban a 40. életév alatt f6ként a
demyelinisatiés megbetegedések kapcsan, az annal id6-
sebb korosztdlyban pedig agytorzsi cerebrovascularis
betegségek részeként figyelheté meg.

Az internuclearis ophthalmoparesis feltételezett
etiopatomechanizmusanak elemzésekor abbol kell ki-
indulnunk, hogy a koérfolyamat az agytorzs egyik leg-
6sibb palyarendszerének, az tgynevezett fasciculus
longitudinalis medialis (FLM) egy- vagy kétoldali
mukodészavaranak a klinikai jele. Ezen palyarend-
szer a konjugdlt oldalra tekintés egyik f6 szervezdje.
Vizszintes irdnyu oldalra tekintéskor ugyanis részben
impulzusok jutnak a hidi tekintési kozpontbol (Pontin
Paramedian Formatio Reticularis, PPFR) az azonos ol-
dali abducens maghoz, ami ipsilateralis abdukcidt, azaz
kifelé tekintést hoz létre, részben pedig a tekintési koz-
pont a fasciculus longitudinalis medialis révén az ellen-
oldali nervus oculomotorius magcsoportjat ingerli, és
igy egyidejlileg az addukciot, azaz az ellenoldali szem
befelé tekintését hozza létre. (lasd a 3. rajzos abrat)

3. 4dbra
Az internuclearis ophthalmoparesis (INO) feltételezett etiopatomechanizmusénak raj-
zos dbréja és a szemalldszavar rajza konjugalt balra tekintéskor

4. abra
Egy bal oldali internuclearis ophthalmoparesis

A: egyenes el6retekintéskor a bal szem divergens kancsal szemallasa (addukcids paresis) B: felfelé tekintéskor a bal szem divergens kancsal szemallasa (addukcios
paresis) C: jobbra felfelé tekintéskor a bal szem addukcids paresise D: balra felfelé tekintéskor konjugalt szemadllds E: vizszintes jobbra tekintéskor a bal szem addukcios
paresise F: vizszintes balra tekintéskor konjugalt személlas G: jobbra lefelé tekintéskor a bal szem addukcids paresise H: fiiggoleges lefelé tekintéskor a bal szem diver-
gens kancsal szemadlldsa (addukcids paresis) I: balra lefelé tekintéskor konjugalt szemallds J: convergentia késztetéskor a bal szem convergentia gyengesége
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Klinikai megjelenési formak:

Egyoldali internuclearis ophthalmoparesis (INO): Egyoldali FLM 1ézi6 kovetkeztében egyoldali addukcids gyengeség jellemzi,
megtartott abdukcios és konvergenciakészség mellett. Féként cerebrovascularis megbetegedések része, mivel az agytorzs vérelld-
tasa a paramedidn régiok felé szimmetrikusan egyoldali a kozépvonalat megkimélve, mig aszimmetrias INO sclerosis multiplex-
ben figyelheté meg gyakran (ldsd a 4. abrat).

Kétoldali INO: Mindkét vizszintes tekintési irdnyba nézetve a beteget az addukcids szemmozgdsok paretikusak, zavarta-
lan abdukcids mozgasok mellett, s ha a konvergencia miikodése is érintetté valik, mar egyenes el6retekintéskor is tgynevezett
divergalé szemallds lathato. Ezt az angol nyelvi szakirodalom WEBINO (,,Wall-Eyed Bilateral Internuclear Ophthalmoparesis”) szind-
rémanak is nevezi, amikor egyenes eléretekintéskor mindkét szem kifejezett kifelé tekintd an. divergens kancsal szemalldsban van.

Masfél szindréma: Az igynevezett ,masfél”,
azaz ,egy és egy fél”, nemzetkozi nevén ,,one
and a half” tiinetegyiittes: Nevét onnan kap-
ta, hogy megtartott vertikalis szemmozgasok
mellett a 1ézi6 fel6li oldalon a beteg szeme
nem tud semelyik oldalirdnyba elmozdulni:
Emellett a tdrsszemen is csak kifelé tekintés
valosul meg, azaz csak abdukalni tud az ép
oldalon. A feltételezett patomechanizmus
szerint kétoldali FLM 1ézié okozta kétoldali
addukciés paresiséhez az érintett oldalon a
hidi tekintési kozpont (PPFR) mikodészavara
is tarsul (ldsd az 5., 6. brat).

Egy masik fajta, elsédlegesen a patoldgiai el-
térés lokalizaciojat alapul vevd csoportosita-

sa az internuclearis paresiseknek:
Anterior internuclearis ophthalmoparesis,

(ant-INO): Kétoldali addukciés gyengeség, i.zazgrnevezett »egy és egy fél” tiinetegyiittes feltételezett etiopatomechanizmusanak rajzos abraja,
konvergencia paresissel vagy teljes bénulassal, és az oldalra tekintéskor kialakult szemmozgaszavarok koros szemalldsainak rajza

s nemritkan vertikalis szemmozgaszavarral

is tarsul, ami szintén szimmetrikus, tehat az 6. 4bra

egyik szem fel-, a masik pedig lefelé mozdul, ~Egy és egy fél” szindréma: Egyenes el6retekintéskor: a jobb

i dré i hel b , szem abdukalt, kifelé rogzilt allapotban, mivel befelé nézni,
illetve dramai helyzetben ugynevezett ,,see- addukalni nem tud vizszintes balra nézéskor. A bal szem kozé-

saw nystagmus” tapasztalhatd, azaz valta- palldsban marad vizszintes oldalra tekintéskor mindkét irany-

kozva az egyik szem fel-, a masik pedig lefelé ban. Oka: Kétoldali internuclearis ophthalmoparesis és bal ol-
gy pedig dali konjugalt balra tekintési plégia: jobb oldali INO, azaz a

randul a fenti jeleHSégek mellett. Leggyako' fél+bal oldali horizontélis teljes plégia, azaz egy szindroma, egy
ribb okai a vérnyomadskiugras okozta agy- és egy fél tiinettani csoport

torzsi vérzés, illetve a sclerosis multiplex.

Posterior internuclearis ophthalmoparesis, (post-INO): A klasszikus FLM kdrosoddsa a hidi nervus abducens magva és a
mesencephalonban elhelyezked6 nucleus oculomotorius kozti régioban alakul ki. Ezt a tiinetet ,,ataxias nystagmussal tarsulé INO-
nak” is nevezik. A tiinetegytittes lényege, hogy konjugdlt oldalra tekintéskor az addukalé mozgés csokkent volta mellett, annak erdl-
tetésekor is csak enyhe foku nystagmus lathat6 az addukélo, azaz befelé néz6 szemben. Ugyanakkor a tarsszem abdukcidja 1étrejon
ugyan, de heves, végallas felé fokozodé amplitadojia nystagmus lathatd. Ez f6ként kétoldali formaban, tehat mindkét oldalra tekin-
téskor lathatd, és patognosztikusnak tartjak sclerosis multiplexben. A gyermekkorban neurofibromatosis kapcsan kialakulé pontin
glioma aleggyakoribb okozoja. A neurolégiai klinikai gyakorlatban néhany antiepileptikum (diphenylhydantoin, carbamazepin) mel-
lékhatasaként figyelték meg az ugynevezett ,tranziens kétoldali internuclearis ophthalmoparesist, abdukalé szem nystagmusaval”
Inverz INO: Konjugalt oldalra tekintéskor akadalytalan az addukciés mozgas, azaz a befelé tekintés, mig az abdukcio
paretikus. Azonban nem kétoldali abdukci6s, azaz nervus abducens paresis all fenn, hiszen kiilon-kilon vizsgélva a két szemet
az abdukcié akaddlytalan. Feltételezetten a pontomedullaris hatarvidék funkciézavaranak kévetkezménye, de nem tisztdzott
az etiopatomechanizmusa.

Kétoldali abdukcios szemizomparesis: A horizontélis sikban kialakul6 szemmozgaszavarok korében az ugynevezett kétoldali
abdukcids szemizomparesist egy nem tisztdzott etiol6gidju, tiinetként kozel szimmetrikus, kétoldali abdukcids gyengeségként
figyelhetjiik meg. Feltehetéen azonos a fentebb emlitett inverz internuclearis ophthalmoparesissel.
Leggyakoribb okai:
o Barmilyen eredet(i koponyatri nyomasfokozddas, ami idében akdr meg is elézheti a pangasos papillakép kialakulasat.
o Gyermekkorban a nervus abducens vagy a nervus facialis agyideg funkcidzavaraval tarsuld paresisek agytorzsi glioméra
utalhatnak, aminek minél koraibb felismerése igen fontos a kezelés minél gyorsabb megkezdése miatt.
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o A hatso skdla daganatai koziil a gyermekkorban a gyorsan novekvé cerebellaris daganatok koponyatiri nyomasfokozodéast
okozva, mig felnéttkorban a IV. agykamra falaban 1évé ependymoma - elsésorban hanydssal és papillaoedemaval térsultan
- okozhatnak kétoldali abdukcids paresist is. Igen nehéz differencidldiagnosztikai problémit jelenthetnek a lassan nové,
kevésbé dramai tiinetekkel tarsuld, a hatsé skaldban induld vagy attétbél szarmazé daganatok. Az agytorzs eliilsd felszine
felé emelkedhetnek, s az agyidegek kompresszidjahoz vezethetnek példaul a chordomak, cholesteatomak és meningeomék.

o Az agytorzsi cerebrovascularis epizodok gyakori jele lehet a kétoldali abdukcids paresis. Leggyakrabban hidi paramedian
infarktus okozza, amely késébb konjugalt tekintési paresissel is tarsulhat.

« Atmeneti agytdrzsi tiineteket okozhat az arteria basilaris atheroscleroticus ectasidja, aneurysma, illetve az agytérzs eliilsd
felszinén halado basilaris tortudz lefutasa, ami térfoglald hatdsu is lehet.

VERTIKALIS STKBAN KIALAKULO AGYTORZSI SZEMMOZGASZAVAROK

A vertikalis tekintési paresis a felsé agytorzsi régio, azaz a fasciculus longitudinalis medialis (FLM) rostralis részének, és a felsé
agytorzsben elhelyezkedd nucleus interstitialis Cajal-mag teriiletének, illetve az ezek osszekottetéseit biztosité palyak funkcid-
zavardn alapul. Brandt és Dieterich nagy klinikai és elméleti jelentéségii kutatasaibol deriilt ki, hogy a mesodiencephalicus és a
paramedian thalamusvidék 1ézidja a konjugalt ciklo-vertikalis szemmozgasokat integralé mechanizmusok sériiléséhez vezethet.
A vertikélis sikban jelentkez$ agytorzsi szemmozgaszavarok etiopatomechanizmusiaban részben az extrapyramidalis mozga-
térendszer megbetegedéseit, masrészt a cerebrovascularis megbetegedéseket és kisebb hanyadban a kozépvonali kompresszios
folyamatokat észlelhetjiik.

Klinikai megjelenési formai, leggyakoribb szindromak:
A fel- és/vagy lefelé tekintés paresise — Parinaud-szindroma
A Parinaud-szindroma, vagy szakirodalomban jegyzett nevén az ugynevezett ,,dorsal midbrain” szindréma (DMB) feltétele-
zetten a pontomesencephalicus régié miikodészavaran alapulé szemmozgaszavar-forma, amelynek leggyakoribb oka vagy egy
kozépvonali daganat (pinealoma, periaqueductalis astrocytoma stb.), vagy az okkluziv hydrocephalusok, indirekt hatdsuk révén.
Klinikai tiinetei:
o kezdeti szakaszban felfelé tekintési gyengeség bevezetd tiineteként az ugynevezett ,,upbeat nystagmus”, amikor még létrejon
a felfelé tekintés, de mdr végallasban egy, a gyors komponensnél felfelé csap6 nystagmus jelzi a paresis kezdetét
o a vezetett szemmozgasok sordn egyik vagy mindkét szem szimmetrikus vagy aszimmetrikus felfelé tekintési gyengesége,
oldalkiilonbséggel
o akonvergencia csokkenése, s annak késztetésekor a konvergencia spasmusa valthato ki
« szintén korai jele lehet a tiinetegytittesnek a direkt és az indirekt pupillareakciok csokkenése, majd plégiaja
o az anisocoridt tobbnyire mar egy elérehaladott fazisban észlelhetjitk, ugyanakkor a konvergencia vizsgalata soran még
kontrahalédnak a pupilldk (ez az ugynevezett ,light-near dissociation”, (részletesebben a 5.1.1. szamu fejezetben, a 297.
oldalaktol olvashatnak.)
o mar koros egyiittes kontrakciora utal a bulbusok retrahaléddsa konvergencia késztetésekor
o afelfelé tekintés plégidjaval gyakran tarsul a szemhéjak koros retrakcidja

A neurogen felfelé tekintési paresis differencidldiagnosztikdja:

Felfelé tekintési pseudoparesist okoz6 izolalt myositis (musculus rectus inferior) endocrin myopathidja (pajzsmirigy-mtikodési
zavar, thyreoditis, autoimmun megbetegedés) kévetkeztében.

Az ocularis myasthenia gravis — ptosissal vagy a nélkil - tekintetemelési gyengesége okozta pseudoparesis.

Neurogen paresist (leggyakrabban a nervus oculomotorius 1ézi6t) kovetéen kdros regenerdcié soran nem a tekintetet emeld,
hanem egy mas funkcidt biztosit6é szemizomban indul meg az koros reinnervacio.

Az Ggynevezett ,szimmetrikus vertikalis képeltolodas”, azaz ,,skew deviation”

A vizszintes szemmozgaszavarokhoz (f6ként internuclearis ophthalmoparesis formakhoz) gyakran tarsuld, mérsékelt panaszo-
kat okozd szemmozgaszavar-féleség a vertikdlis és a ferde sikokban szimmetrikus képeltolodds. A betegeket elsédlegesen utcai
kozlekedésben és Iépcsézéskor zavarja, olvasaskor sorvaltasi latdszavart idézhet el6. A neuroldgiai klinikumban leggyakrabban a
cerebrovascularis folyamatok kovetkezményeként figyelhetjitk meg. Etiopatomechanizmusat az ocularis tilt kapcsan részletezziik.

Az igynevezett ,ocularis tilt” tiinetegyiittese

Az agytorzs egyik fontos funkciojat biztositja az gynevezett vestibuloocularis reflex mechanizmus (VOR).

AVORfiziolégidja: Egyszinkronizdciosfolyamat, nevezetesenafejésatesthelyzetviltoztatisaegykompenziloszemmozgdssorozattal
egésziil ki. A pdlyarendszer miikodésének alapelve, hogy a fej billentésekor a belsé fiilben 1év6 otholithekbél kiinduld palydk impul-
zusai a vestibularis magvakban dtkapcsolédnak, s az onnan eredd pdlydk szoros funkciondlis dsszekottetést biztositanak a mdr
kordbban emlitett FLM pdlyarendszer révén a szemmozgaté agyidegi magvakkal és azok pdlydival. Ennek révén a fej mozgatdsa-
kor a szemek egy konjugdlt, a fejmozgds irdnydval ellentétesen irdnyuld, vizszintes, fiiggbleges és rotdtoros funkcioval egésziil ki,
igy tudja kovetni a fej helyzetvdltozdsdt.

296 | NEURO-OPHTHALMOLOGIA



A SZEMMOZGATORENDSZEREK MEGBETEGEDESEINEK NEURO-OPHTHALMOLOGIAI VONATKOZASAI

7. abra

A: A fiziologias vestibulo-ocularis reflex (VOR) egy kompenzatorikus szemmozgasreflex mechanizmusa a fej oldalra billentésekor, un. billenés-tilt mechanizmus
B: A kéros VOR mechanizmus kévetkezményei: egy ocularis tilt mechanizmus zavara okozta koros fejbillentés C: Ugyanezen beteg egyenes eléretekintéskor (fejét
visszabillentve: ferde szem elcstiszas, skew deviation)

A vestibulo-ocularis reflex (VOR) sériilése (lasd a 7. dbrat) ezen Osszetett funkcidsorozat felboruldsat, a kompenzald torekvések és
miikodési deficitek egy jellegzetes tiinethdrmasét hozza létre. Ezeket a koros (tilt, azaz billentett) fejtartassal, és a szemek egyideji
kéros, kompenzdlo szemmozgasaval kialakult jeleket a nemzetkdzi szakirodalom ,,ocularis tilt reaction (OTR)” elnevezéssel illette.

A vestibulo-ocularis reflex (VOR) jellemz6i:
I. A Kkoéros fejbillentés ,head tilt”, amely nem azonos etiopatomechanizmusu a kettdslatdst kompenzald, nervus trochlearis
paresis esetén kialakul6 koros fejtartéssal.
II. A kettdslatast eredményezd, horizonto-vertikalis szemmozgasok zavaran alapuld, szimmetrikus fiiggoleges képeltolodas
(»skew deviation”) és/vagy internuclearis ophthalmoparesis (lasd a 8. abrat).
III. Horizonto-rotatorikus nystagmus oldalra tekintéskor, ami a fiziologids-rotacios kiegészit szemmozgasok miikodészavaranak
klinikai megnyilvanulasa.

~ e

8. abra
Ferde elcstszas (skew deviation) és kétoldali internuclearis ophthalmoparesis (INO). A: Egyenes el6retekintés: szimmetrikus ferde elcsuszés: jobb szem magasabb, bal
szem mélyebb szemalldsa. B és C: Jobbra-fel és balra-felfelé nézetéskor: kétoldali internuclearis ophthalmoparesis (INO) okozta addukciés, azaz befelé nézés csokkenése

A nemzetkézi szakirodalomban a legnagyobb szamu kozlemény
a tlinettan etiopatomechanizmusara és a vestibuloocularis megbete-
gedésének diagnosztikai megkozelitésére vonatkozdan Dieterich és
Brandt professzorok érdeme.

A szimmetrikus ferde elcstiszds, azaz a skew deviation haromféle eltérd
formajat az agytorzs eltéré magassagaban 1évé 1éziok hozhatjak létre.
(Th. Brandt-féle beosztds, 9. dbra)

9. abra
A szimmetrikus ferde szemallas elcsuszdsa, Gin. skew deviation (SD) harom tipusa
(4.5z. irodalom: Th. Brandt: The different types of skew deviation. ] Neurol. Psych. 1991;54:549-550/)
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o

Az elsé tipus esetén a félkords ivjdratok megbetegedése (Tullio-jelenség) kovetkeztében mindkét szem magasabb é4llasu, de eltérd
meértékben. A masodik tipus, amikor csak az egyik szem magasabb dlldsa lathato egyenes eldretekintéskor a vestibularis magvak
vagy palydk, illetve az agytorzs nyiltveldi lézidjakor. A leggyakoribb, a harmadik tipusaban a mesodiencephalicus teriiletek
mukodési zavara miatt az egyik szem magasabb, a masik mélyebb alldsu.

M. Dieterich és Th. Brandt professzorok nagy betegszamu, cerebrovascularis-agytorzsi stroke betegeknél végzett megfigyeléseik
egyik legfontosabb konkluzidja a lokalizacios diagnosztikdban nyujtott nagy segitséget.

Ha a VOR 1ézidja ipsilateralisan jelentkezik: a VOR pdlya pontomedullarisan sériilt

A kontralateralis VOR tiinetharmas: VOR pdlya pontomesencephalicus szakaszon sériilt meg.

Az agytorzsi szemmozgaszavarok differencialdiagnosztikaja
A kovetkez§ tiinetegyiittes-csoportokban figyelhet6k meg azon szemmozgaszavarok, amelyek hasonlitanak az agytorzsi eredet(i-
ekhez, de eltérd etiopatomechanizmus révén alakulnak ki:

o Az ugynevezett nem izolalt szemizomparesisek kialakulhatnak intraxidlis agytorzsi 1ézi6 kovetkeztében, amelyeket mas
néven alterndlé szindromdknak is neveziink, tovibbd az extraxialis paresisek (lasd részletesen a 5.5.2.1 szamu fejezetben,
a 324. oldalon).

o Az endocrin myopathia soran barmelyik szemizom gyulladdsa, majd hegesedése az ellentétes iranyba huzé szemizomban
okoz masodlagosan huzési képtelenséget, ami tehat nem neurogen paresis, de annak klinikai tiineteit mutatja (lsd részletesen
a5.5.2.2. fejezetben a 328. szamu oldaltdl).

o Az ocularis myasthenia gravis valamennyi szemizom izolalt vagy csoportos miikodése a neuromuscularis junctio funkcio-
zavara kovetkeztében, ami Camsilon-teszttel, ocularis EMG vizsgalattal, valamint kett6sképvizsgalattal elég jo megkozelitéssel
segit kizarni vagy megerdsiteni az alapbetegséget (1asd részletesebben az 5.5.2.3. szamu fejezetben, a 330. oldaltol).

Az agytorzsi eredetii szemmozgaszavarok kezelési elvei

Az alapbetegség adekvat kezelése mellett, eredettdl fiiggetleniil javasoljuk a gyermekszemészetben a valodi kancsalsag tiineti
kezelésére jol bevalt hasabkorrekeiot (lasd a 10. abrat).

A korrekci6 felirasahoz sziikséges mérésekr6l s azok eszkozeirél a 3.2.2. szamu fejezetben a 115. oldaltdl olvashatnak. (Polateszt
vizsgalat, és/vagy hasdblencsesor segitségével.) Ezen vizsgalati modszerekkel vizszintes és fiiggoleges sikban, valamint ferde ten-
gelyben is megallapithat6 azon prizmakorrekcio, ami a kép-

eltolodast korrigalja. Utobbi akkor javasolt, ha a gyégyszeres

és/vagy mitéti kezelés nem vagy csak részlegesen sziinteti

meg a szemmozgaszavar okozta kettéslatast, vagy a megma-

rado képeltolédas nem elviselhetd mértékli a mindennapi

életvezetésben. A prizma dioptridval sem korrigalhato, a kli-

nikai gyakorlatban a rogziilt periférids szemizomparesisek
eseteiben a korrekcids szemizommiitét jon széba. Ha még
mindig van a betegnek kettdslatasa (kb. 10 PD alatti) akkor a
maradék képeltolodast prizmakorrekcioval sziintetjiik meg.

10. dbra

Prizmaszemiiveg-korrekcio: a korrekcid lecsokkenti vagy teljesen megsziinteti a
jelentds ferde elcstiszast (skew deviation) és megsziinteti a kétoldali addukcios
gyengeséget is. A korrekci6 alatt a beteg kettdslatasa megsziint tavolra és kozelre
egyarant, olvasni tud és aut6t vezet

Az agytorzsi funkciozavar okozta szemmozgdszavarok tipizdlidsa nem azért fontos, hogy egy twjabb lacunaris infarktust
szemmozgdszavarok topogrdfiai megkozelitése és tipusuk megdllapitdsa differencidldiagnosztikai szempontbdl fontos, mivel
bizonyos szemmozgdszavarok jellegzetesek az egyes tiinetegyiittesekben. Példaul az internuclearis ophthalmoparesis f6ként
sclerosis multiplex szemtiinete 40 éves kor alatt, mig a Parinaud-szindrémat leggyakrabban az agytorzset is komprimalo,
kozépvonali térfoglald folyamat részeként figyelhetjik meg, tehat etioldgiaspecifikusak. Egyidejiileg a szemmozgaszavar
szamszerl mérésével a kezelés hatékonysaga is objektivebben megbecsiilhetd.
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SZIRMAI AGNES

ANATOMIAI ES ELETTANI ALAPOK

Az egyensuly- és testtartds-szabdlyozo rendszer betegségei jellegzetesen hatarteriileti problémaként jelentkeznek a minden-
napi orvosi gyakorlatban. Mint a hatarteriileti kérdéseknél altalaban, az egyes szakmak mas szemszogbdl latjak a problémakat.
A beteg gyogyulasdhoz sziikséges, hogy a beteget tobb teriileten is kezeld szakorvosok jo kapcsolatban legyenek egymadssal,
"egy nyelvet beszéljenek". Brandt leirdsa szerint a vertigo egy multiszenzoros és szenzorimotoros tiinetegyiittes, percepcios,
autoném, poszturalis és okulomotoros megnyilvanuldssal. Ez utébbinak, az okulomotoros manifesztdciéonak a hangsulyozasaval
targyalja a témakort az otoneuroldgiai fejezet.
Az otoneuroldgia a filészet és a neuroldgia kozotti hatartertiletként a vesztibularis eredetii szédiiléssel és nystagmussal foglalkozik.
Az egyensulyozo szerv Osszetett érzékszerv, amelynek végkésziiléke a belsé fiilben, a halldszerv mellett helyezkedik el, kozpontja
pedig az agytorzsben, a nyultvel6-hid dtmenetben talalhatd.
A VIII. agyideg két teljesen kiilonallo részbdl all (nervus vestibularis és nervus cochlearis). Kozos szakaszuk az agybdl valo kilé-
péstdl a meatus acusticus internus kozos szakaszdig tart. A félkords ivjaratok és az otolith-apparatus rostjai, mint n. vestibularis
a ganglion Scarpaehoz jutnak. A IV. kamra oldals6 zugahoz haladnak, majd felfelé a Schwalbe- (nucleus medialis) magban, lefelé
a Deiters- (nucleus lateralis) és Bechterew- (nucleus superior), illetve a Roller-magban (nucleus descendens spinalis) végzédnek.
Innen fontos idegpalyak lépnek ki:

« vestibulospinalis és vestibulocervicalis palya;

« vestibulocerebellaris palya;

o vestibuloocularis palyak;

« vestibuloreticularis palyak;

« vestibulocorticalis palyak a temporalis kéregbe projicidlnak.

PERIFERIAS VESZTIBULARIS KAROSODASOK DIFFERENCIALDIAGNOSZTIKAJA

Tobb betegségben az otoneuroldgiai vizsgalat periférids vesztibularis 1ézidt igazol, ezek tobbsége a fiil-orr-gégészet targykorébe
tartozik. A periférids kirosodasok tobbségében a nystagmus harmonikus tiinetcsoport részeként jelentkezik. Altaldban a kalo-
rikus ingerléskor ivjaratparézist latunk, azaz az egyik fiill mind hideggel, mind meleggel csokkenten ingerelhetd. Kivétel ez aldl
a BPPV (Benign Paroxysmal Positioning Vertigo), amely tipusos pozicionalis nystagmust eredményez. A differencidldiagndzis
a kisérd tiinetek, illetve a szédiiléses roham idétartama alapjan lehetséges (1. abra).
A periférids karosoddsokban a kalorikus ingerlés lelete valtozatos képet mutat a teljes kiesést8l az enyhe miikodéscsokkenésig.
Az akut szakaszban a spontdn nystagmus miatt a kalorikus reakcié kissé nehezen itélheté meg. A heveny szak elmultaval jol
észlelhetd az ivjaratparézis. A meleginger utdn a beteg oldalon marad a spontan nystagmus, az ép oldalon a spontdn nystagmus
kissé feler6sodik a normalis ingerelhet6ség kovetkeztében. Az ép oldalon a hideg inger megforditja vagy megallitja a spontdn
nystagmust. A spontdn nystagmus miatt az ép oldal kalorikus ingerelhetsége sok esetben nehezen itélheté meg (2. abra).

A periféridgs karosodasok kozott

neuro-ophthalmologiai  szempont-
Szédiiléses Fej helyzetének bdl is specialis helyet foglal el
Betegség rohamok valtoztatasa Fiilfolyas Hallasromlas 2 ividratok lolithiasi
hossza befolyésolja a 1vjarato. canalolithiasisa vagy
cupulolithiasisa, azaz a BPPV. Attdl
Meniére-betegség orak nem nincs véltozd fiiggc’ien hogy melyik ivjéra tbe tegsé—
Neuronitis vestibularis napok nem nincs nincs gér(’il van sz6, a kivalt6dé nystagmus
>

Labyrinthitis percek nem van fokozodo tobbféle lehet. Természetesen szabad
Vestib. schwannoma hetek nem nincs fokozédo szemmel nagyon nehéz elemezni eze-
Ictus cochlearis napok/nincs nem nincs hirtelen ket a nyStagmquormakat’ lgazan ]01
) videonisztagmografidaval  lathatok.

BPPV masodpercek igen nincs nincs . . ,
A mindennapi gyakorlatban a véltoza-
L ibra tos nystagmusok jelentés differencial-
Periférids szédiilések differencialdiagnosztikéja diagnosztikai problémat jelentenek.
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Ep Heveny Kompenzdlt Heveny Krénikus
vesztibuldris periférids periférids centrdlis centrdlis
rendszer lézio lézio lézio lézio

Spontdn nistagmus 0 — 0 — >
Vesztibulospindlis probdk 0 — 0 — >
Jobb meleg — — 0 — —
Bal meleg — — — — —
Jobb hideg — —— 0 — —
Bal hideg — 0 — e —

2. abra

Vesztibularis 1éziok értékelése a kalorikus nistagmus alapjan (jobboldali 1ézi6 esetén). Magyardzat: a nyilak irdnya a beteggel szemben dllo helyzetben értelmezhetd

(mintha szemben dllndnk vele)

A leggyakoribb a hatsé ivjarat BPPV-je (90% feletti el6fordulds), a tobbié joval 10%
alatt marad. A hatso félkoros ivjarat canalithiasisa esetén az otolithszemcsék a hatso
félkoros ivjaratlegalso pontjan helyezkednek el. Az ivjaratban Dix-Hallpike-mandver
alatt ampullofugalis aramlas jon létre, melyet a gravitacié kissé modosit. Az ered-
mény: a betegséggel azonos oldali szemen a nystagmus kifelé rotald, felfelé iranyuld
vertikalis komponenssel, az ellenoldali szemen a nystagmus felfelé-kifelé iranyul.
Ez aleggyakoribb tipusu BPPV (3. abra). A tobbi ivjarat betegsége esetén mas jellegli
nystagmusok lathatok, ez néha jelentds diagnosztikai nehézséget okozhat.

CENTRALIS VESZTIBULARIS KAROSODASOK DIAGNOSZTIKAJA

Neuro-ophthalmologiai szempontbdl a centralis vesztibuldris mikodészavarok a
periférids karosodasoknal nagyobb jelentdséggel birnak. A centrélis vesztibularis
palydk az agytorzsi vesztibuldris magvaktol indulnak, azonos és ellenoldali
fasciculus longitudinalis medialisként a brachium conjunctivum, illetve a szem-
mozgatd izmok felé, valamint a rosztralis kozépagy szupranuklearis integral6 koz-
pontjaihoz és a talamikus magvakhoz. Egy masik aszcendalo palya a vesztibularis
magvaktdl a cerebellumon, részben a nucleus fastigiin keresztiil az agykéregbe
projicial.

A centralis vesztibularis tiineteket a legcélszer(ibb a vestibuloocularis reflexek iranya
szerint csoportositani,a tér haromiranyaban (4. abra). A tiineteket a vestibuloocularis
eltérések, azaz a szemmozgdszavarok és kiilonb6zé nystagmusformak, valamint
poszturilis tiinetek (kiilonféle tartasi és d6lési rendellenességek) jellemzik.
Idénként az egyes tiinetcsoportok kombindlt formaban jelentkeznek, féleg
demielinizdcids betegségekben.

CENTRALIS VESZTIBULARIS LEZIO FRONTALIS SIKBAN

Az egyensulyzavar frontédlis sikban egyoldali, azonos oldali pontomedullaris 1ézi6t
jelez, vagy ellenoldali, pontomesencephalicus szint(i kdrosoddsra utal. A fasciculus
longitudinalis medialis 4ltalaban érintett. A jellemz6 klinikai kép a fej félrehajtott,
félrebillentett helyzete (ocular tilt), a bulbusok aszimmetrikus helyzete (egyik lefelé,
masik felfelé), torziés spontdn nystagmus.

CENTRALIS LEZIO VIZSZINTES SIKBAN

Az ugynevezett horizontalis siku vesztibularis miikodészavar ritkabban fordul eld,
kevesebb agytorzsi képlet kdrosoddsa esetén lathaté. Az otoneurolégus mégis gyak-
rabban talalkozik ezzel a tiinetcsoporttal, mivel viszonylag kevés egyéb neuroldgiai

3. 4abra
Az ivjaratok és az orbita anatomidja

4. abra

A jobb oldali hats¢ ivjérat sikja parhuzamos a bal
m. rectus superiorral és inferiorral, valamint a
jobb m. obliquus superiorral és inferiorral. Hatso
ivjarat aktivitdskor vegyes nistagmus lathato:
az ellenoldali szemen inkébb felfelé csapd, az
azonos oldali szemen inkabb torziés nistagmus.
Centralis vesztibularis kdrosodasok felosztdsa a
vesztibulookuldris reflexek irdnya szerint

goctiinettel jar. A neurolégus szamara ennek a felismerése a legnehezebb, és egyben ez jelenti a legtobb vitatémat a neuro-

logus és az otoneuroldgus kozott. A medidlis és felsé vesztibuldris magvak, a VIIL. agyideg belépése és a pontin paramedian

formatio reticularis (PPFR, a vizszintes szemmozgasok integrdlé kozpontja) karosodasa okozhatja ezt a tipusu kdrosoddst.

A jellemz6 tiinetek a vizszintes irdnyd nystagmus, oldalra-hatra d6lés, amely néha elesésig fokozodik. Megjelenésében leginkdbb

neuronitis vestibularisra hasonlit. Ha a VIII. agyideg belépési zondja karosodott (pl. sclerosis multiplex plakk), akar a kalorikus
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vesztibularis ingerelhetdség csokkenése is észlelhetd lehet. Az elkiilonitésben segithet az ellenoldali tekintésiranyu nystagmus,
és az a megfigyelés, hogy az ivjaratparézis inkomplett, azaz mértéke (kalorikus ingerléskor) kevésbé sulyos, mint a periférias 1ézi6
esetén. Foként a medialis, kisebb mértékben a lateralis vesztibuldris mag karosoddsa okozza.

Mivel a spontan tinetek vizsgélatakor gyakran lathatok harmonikus tiinetcsoportra emlékeztetd tiinetek, ebben a kdrosodds-
csoportban nagy jelentéségtiek a részletes vesztibularis provokacids vizsgalatok.

Centralis 1ézi6 szagittalis sikban
Az egyensulyzavar szagittalis sikban kétoldali paramedidn funkciézavart vagy kétoldali flocculus 1éziét jelez. Gyakran fordul elé
anyagcsere-eredet(i vagy toxikus egyenstlyzavarokban.
F6 tiinete:
o afelfelé vagy lefelé csap6 nystagmus,
o ahatra-el6re dontott fejtartas és az ilyen irdnyu elesés.

Lefelé csap6 nystagmus

A lefelé csapé nystagmus gyakoribb, tébbnyire tartds jelenség. Altaldban kétoldali pontomedulldris kdrosodast vagy kétoldali
flucculus 16zi6t jelez, vagy el6fordulhat a paramedidn kraniocervikalis junkci6 koros éllapota esetén is. Tébbnyire nagyfoka
tartdsi instabilitdssal jar egyiitt. Gyakran fordul el6 Arnold-Chiari-malforméciéban.

Felfelé csap6 nystagmus

A felfelé csap6 nystagmus ritkdbban fordul eld, atmeneti jelleggel. Pontomezenkefalikus 1ézié okozhatja. Jelent6s tartdsi insta-
bilitas kiséri, tobbnyire oscillopsiaval. A korokok kozott lehetséges agytorzsi daganat, agytorzsi infarktus, vérzés, szklerdzis
multiplex, talyog, Wernicke-enkefalopatia, intoxikaciok (ilyenkor még visszafordithat6 lehet). Gydgyszeresen dimenhidrinat,
szkopolamin, illetve baclofen adasa johet szoba.

Neuro-Ophthalmologiai szempontbdl fontos, tobb sikban jelentkezé centralis vesztibularis karosodasok

Viltozatos centrélis kdrosoddsra utalé nystagmusformdkat lathatunk demielinizdcids korképekben, illetve cerebrovaszkularis
betegségekben. A sclerosis multiplexes betegek legaldbb 5%-aban a szédiilés a legelsd tiinet. Egyardnt eléfordul neuronitis
vestibularisra emlékezteté kép, vagy vertikdlis iranyu, felfelé és lefelé csapd nystagmus. Néha nem vesztibuldris eredetd
szemmozgaszavarokkal is egyiitt jarhat. A rotatoros spontan nystagmus gyakoribb, mint a vizszintes irdnyu. Tekintésiranyu
nystagmus, internuclearis ophthalmoplegia lehetséges. A kalorikus ingerléskor leggyakrabban kifejezett irdnytalsily, élénk,
liberalt reakci6 fordul el. Bizonyos otoneuroldgiai tiinetek esetén az otoneurologiai vizsgalatkor fel kell meriilnie a sclerosis
multiplex alapos gyandjanak. Ilyen tiinetek lehetnek:

o Vertikalis, horizontalis vagy penduldris irdnyd nystagmus, amelyek egyike nagy amplitadoju vagy frekvencidju, annak
ellenére, hogy a koreldzményben nem szerepel periférids betegségre utald szédiiléses roham.

o Centralis jellegli pozicionalis nystagmus, spontdn nystagmus jelenléte nélkil. Pozicionalis nystagmus vizsgalatakor el6-
fordulhat csak egyszemes nystagmus is. Ahhoz, hogy ez a fontos tiinet lathato legyen, mindig meg kell vizsgalni a beteget
Frenzel-szemiiveggel is, és csak ezt kovetGen keriilhet sor az elektronisztagmografiara.

o A pozicionalis nystagmus gyakran hasonlit tipusos BPPV-re, azonban a nystagmus nem olthaté ki, ismétléskor az intenzitasa
nem csokken. Epley-mandver nem sziinteti meg.

o Minden iranyban jelentkezé tekintésiranyt nystagmus.

o Patolégids eredmény a lasst vagy gyors kovetd szemmozgasok vizsgalatakor.

o Internuklearis oftalmoplégia.

o Koros kalorikus reakcio, példaul inverz nystagmus, fokozott ingerelhetéség, iranytulsuly.

Lataszavarok és szédiilés

Mit vér az otoneuroldgus a szemészeti vizsgalattol?

Bizonyos szemészeti betegségekben a vizudlis afferentaci6 zavara miatt szédiiléses panaszok jelentkeznek.

Kettds latast okozd szemészeti betegségekben (szemizomparézisek, orbitatraumak, miopatiak, gyulladdsok) és szemtiineteket
okoz¢ idegrendszeri betegségekben (internuklearis oftalmoplégia, vertikalis tekintési bénulds) gyakran panaszol szédulést a
beteg. Nem megfelelé szemiiveg esetén, ha a két szem kozott 4 dioptrianal nagyobb kiillonbség van, a szédiilés kifejezett lehet.
A latas nagyon fontos annak elkiilonitésében, hogy a beteg 6nmaga mozog, vagy a kdrnyezete mozog. A latdssériilt beteg
életében a vizualis afferentacié hidnya nagyon jol kompenzalhaté tanuldsi folyamattal, azonban egyensulya lényegesen
bizonytalanabb, akkor is, ha nincs szédiiléses panasza. Jol lathat6 ez a mozgé jarmtivon allé vak ember mozgasan. A jarma
razkéddsa a proprioceptiv érzékelést karositja, igy a nem laté embernek a testhelyzet érzékelésére csak a vesztibuldris
rendszer marad (rdaddsul a jarm{ mozog, igy endolimfa mozgast vélthat ki). Klinikai tapasztalat, hogy a vak embert sujt6
vesztibuldris betegség sokkal lassabban és nehezebben gyégyul, mint ugyanaz a vesztibuldris betegség a 1dté ember esetében.
Bizonyos nystagmusformdk észlelésekor a szemész kiildi a beteget otoneuroldgiai vizsgélatra, azonban gyakrabban fordul el6 a
forditott helyzet, mivel a szédiil6 beteg kivizsgalasi algoritmusaban minden esetben szerepel a szemészeti vizsgalat. A vizsgalattol
az otoneurologus az alabbi kérdésekre keres valaszt:
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o Nincs-e a betegnek olyan szemészeti elvdltozasa, amely a szédiiléses panaszokat, bizonytalansagérzést magyarazza (latas-

élesség-csokkenés, latotérkiesés)?

o Nincs-e olyan betegsége, amely a nystagmust okozhatja vagy befolydsolja, példaul rejtett kancsalsag?

o Nincs-e pangds a szemfenéken? Esetleges pangdsos papilla megfeleld klinikum esetén kisagy-hid szogleti daganatra, vagy egyéb
intracranialis térsziikiiletre utalhat! Intracranialis térsztikiilet esetén a vesztibularis provokacios vizsgélatok ellenjavalltak!

 Milyen allapotban vannak a szemfenéki erek (példaul kezeletlen magas vérnyomasra, cukorbetegségre deriilhet fény).
A szemfenéki erek dllapotabol kovetkeztethetiink az agyi erek allapotéra.

o Centralis vesztibuldris miikodészavar esetén: milyen a szemmozgaszavar jellege neuro-ophthalmologiai szempontbol?

Irodalom

1.

2.
3.
4

Brandt Th. Vertigo (Its multisensory Syndromes ). Springer-Verlag, London, 2000.

Szirmai A és mtsai. Tapasztalataink az ICS Chartr ENG computeres electronystagmograph haszndlatdval. Fiil-orr-gégegydgy 1998; 44:49-55.
Szirmai A. Szédiilés (Hdziorvoslds aktudlis kérdési sorozat). Therapia Kiadd, Budapest, 2002.

Szirmai A. Az egyensiilyzavarok differencidldiagnosztikdja és terdpidja. Semmelweis Kiadé, Budapest, 2006.

NEURO-OPHTHALMOLOGIA | 303



A SZEMMOZGATORENDSZEREK MEGBETEGEDESEINEK NEURO-OPHTHALMOLOGIAI VONATKOZASAI

GEREBY GYORGY

A hypnoid tudatzavarok (somnolentia, sopor, coma) diagnosztikajaban a pupilla és a kiilsé szemmozgatéizom-tiinetek jelentés lo-
kalizdcids segitséget adhatnak. Idébeni valtozasuk a folyamat alakuldsdnak irdnyat — a javulast vagy romldst, illetve a stagnalast
- isjelzi. Ennek kiemelkedd jelentdsége van minden olyan helyzetben, amelyben a képalkoté eljarasok vagy nem veheték azonnal
igénybe, vagy azoktdl az adott kérfolyamatban nem is varhaté morfoldgiai informécio. A coméban 1év6 beteg tiineteinek észlelése
és helyes értelmezése segit az alkalmazando eszk6z0s vizsgalatok szakmailag logikus és/vagy gazdasagos megvélasztasdban, sor-
rendiségitk meghatdrozdsaban. A beteg kielégité egyiittmiikodésének hidnya nem teszi indokolttd azt a kényelmes gyakorlatot,
amely a ,szemmozgasok nem vizsgalhatok” ismert korrajzi bejegyzésben titkr6z6dik, hanem igenis sziikséges, hogy a helyzetnek
megfelel6 vizsgalati technikat alkalmazzuk, vagyis az akaratlagos — vezetett és az ugynevezett kommando - szemmozgasok
helyett a reflexes szemmozgasokat vizsgaljuk.

A kiils6 szemmozgato és a pupillomotoros innervatio idegi szerkezetei a kérgi tertiletektél a hidig, a kozponti idegrendszer tobb
szintjén 4t huzodnak és az agytorzsben a tudati éberséget fenntartd struktirak kozvetlen kozelében helyezkednek el, tovabba
periférias résziik egyes szakaszai is intracranialis lefutdsuak. Ez az anatomiai elrendez6dés magyardzza, hogy a két rendszer
részérél megnyilvanuld tiinetek soporosus-comas_betegben is lokalizdcids értékiiek, legalabb is az érintett idegrendszeri szint
meghatdrozasaban.

E rovid fejezet csupan a gyakorlatilag legfontosabb tiinetek és értelmezésiik leirdsara szoritkozik, mellézve az anatémiai és
patofizioldgiai részleteket, amelyek egyébként még az el6bbi tobb vonatkozasdban nem is teljesen tisztazottak. (Az érdekl6dé
tovabbi tdjékozddasat szolgalja az ajanlott irodalom.) A tiinetek lokalizacios értékitknél joval kevésbé megbizhatdan utalnak
az etiologiara, igy esetenként csupan zardjelben szerepelnek a leggyakoribb kérokok, azok valdszintiségi sorrendjében.

PUPILLATUNETEK COMABAN

A pupillomotoros palya miikodésének vizsgalataval kiilon fejezet foglalkozik, igy csak a comas betegek vizsgalataban fontos
szempontokra tériink ki, hangsulyozva a pupillomotoros és a kiils6 szemmozgaté tiinetek egytittes, osszefiiggésiiket elemzd
értékelésének fontossagat (1. tabldzat).

A pupilla aktualis tagassagat a szimpatikus (tagito) és paraszimpatikus (sz(ikit6) hatas egymashoz viszonyitott egyenstlya, vagy
talsalya hatdrozza meg. Az egyik hatds anatomiai vagy farmakoldgiai felfiiggesztése, a mésik irdnyu tonusos innervatio ellen-
sulyozatlansdga révén, nagymértékd mydriasist, vagy miosist eredményez. Comaban a spontan pupillanagysag és alak mellett
a fényreakcio és a ciliospinalis reflex vizsgalhat6. A renyhe reakciok érzékeléséhez célszert kellden erds fényforrast és lupét
hasznélni. Erre példaul szimpatikus laesio kévetkeztében nagyon szik pupilla-, vagy metabolikus (farmakon) hatasra kialakult
miosis vizsgalatakor kell szdmitani. A feliiletes vizsgalattal hidnyzdénak vélt fényreakei6 hibas lokalizacids kovetkeztetésre vezethet.
Az éber személyek ciliospinalis reflexe kevésbé érzékelhet, mint az alvoké és comasoké. Ezen allapotokban jobban lathaté az atme-
neti pupillatdgulat, ami az arc vagy a torzs fels6 részén alkalmazott nociceptiv ingerre kovetkezik be. Megléte soporosus, felszinesebb

A laesio vagy a funkciézavar szintje

Pupilla (fényreakcio)

Vestibulo-ocularis reflex (kalorizalés)

Nagyagyi féltekék

2-3 mm reaktiv

ténusos, konjugalt deviacid

Diencephalon

1,5-2 mm reaktiv

tonusos, konjugdlt deviacio

Uncus herniatio

anisocoria, a hernidl6das oldaldn tag

n. oculomotorius paresis jelei

fénymerev

Mesencephalon kozepes tagassagu, szabalytalan, nehezen kivélthat6 vagy internuclearis
fénymerev ophthalmoplegia
Hid igen sziik (,,tlihegynyi”’) atmenetileg nem valthat¢ ki

Nytltveld (nincs tudatzavar)

szlik (kb. 2 mm) reaktiv

teljes terjedelemben kivalthat6

Pszichogén areaktiv allapot

2-3 mm reaktiv

nystagmus

1. tablazat.

A pupillatiinetek és a vestibuloocularis reflex hypo- és areaktiv allapotokban
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comdban 1év6 beteg szimpatikus pélyainak funkcidképességét mutatja. Mivel a fdjdalmi afferens és a pupillatdgit6 szimpatikus efferens
palya kozti kapcsolat valdszintileg spinalis szinten van, a reflex nem megbizhato az alsé agytorzsi mikodések vizsgalatiban.

A PUPILLATUNETEK ERTELMEZESE A LOKALIZACIO SZEMPONTJABOL

A hypothalamus laesidja (ischaemia, vérzés, tumor), féleg a hatso és ventrolateralis rész sériilése, azonos oldali pupillasziikiiletet
eredményez. A rendszerint tarsulo hemianhydrosis kiterjed az egész azonos oldali testfélre és rendszerint van azonos oldali ptosis
is. (Differencialdiagnozis: cervicalis szimpatikus laesioban az anhydrosis csak az arcra, a nyakra és a felsé végtagra terjed ki).
Ha a hypothalamicus karosodas mellett, amely centralis Horner-szindrémdt okoz, kiterjedtebb laesioban ellenoldali hemiplegia is
van, a szindroma diencephalis keresztezett tiinetcsoportnak is tekinthetd. (A leszall6 centralis szimpatikus palya nem keresztezédik.)
Mivel a Horner-szindréma néha az arteria carotis interna elzarédésahoz is tarsul, keletkezésében egyesek periférids okot, az ér
perivascularis hiivelyében futé postganglionaris rostok ischaemids sériilését tételezték fel. Tekintve, hogy tiinetmentes carotis-
elzarédésban nincsen Horner-szindroma sem, ugyanakkor mas eredet( hypothalamus laesiokban ardnylag gyakran fordul eld,
a hypothalamus kozvetlen kdrosoddsa a valdszinlibb magyarazat carotis-elzarédas esetében is.

A féloldali Horner-szindroma (vagy csupdn a sztikebb pupilla) észlelése mélytls tudatzavarban azért is fontos, mert elsé jele lehet
a kezd6do transtentorialis herniationak. Supratentorialis térfoglalds hatdsdra bekovetkezd, szekunder diencephalis miikodésza-
varban altalaban kétoldali a pupillasziikiilet, de a pupilla fényreakcidja ekkor is megtartott.

A mesencephalont érint6, dorsalis praetectalis, tectalis laesidkban (transtentorialis herniatio, tumor, vérzés, lagyulds) megszakad a
fényreflex palydja, de az akkomodacidé esetenként megmaradhat. A kozepes tdgassdgii vagy alig tdgabb pupilla (pupilldk) szabalyos
alaku, fénymerev, de nagysaga kissé valtakozhat és hippust is mutathat, valamint a ciliospinalis reflex is megtartott.

Kis méret( tectalis laesiok is involvalhatjak a periaqueaductalis formatio reticularist, comat eredményezve. Igy a fenti pupilla-
tlinetek a comat okoz6 laesio lokalizdcidjaban jelentdsek.

A mesencephalis laesiék (transtentorialis herniatio, tumor, vérzés, ischaemia) rendszerint egyszerre okoznak paraszimpatikus
és szimpatikus rostkdarosodast. Ilyenkor a pupilldk kozepes tdagassdgiiak, kissé szabdlytalanok, nem egyenldek és fénymerevek.
A III. agyidegeket magjuk és az agy torzsbél vald kilépésik kozt karositd folyamatok nagyfokii pupillatdgulattal és kiilsé
szemizombénuldsokkal jarnak. A mas eredetd, rendszerint féloldali periférids oculomotorius bénulasoktdl eltéréen altaldban
kétoldaliak.

A hidkdrosoddsokban (vérzés, lagyulas) mindkét leszallo szimpatikus palya sériilése kovetkeztében mindkét pupilla sziik. Egyes vé-
lemények szerint bizonyos esetekben ezt egyidejli, paraszimpatikus izgalom is fokozza (pontinvérzés mint irritativ laesio). Ilyenkor
a fényreflex megtartottsaga nehezen észlelhetd, illetve a maximalis constrictio miatt latszélag hidnyozhat is (tlthegynyi pupilla).
A lateralis nyultveldi és ventrolateralis nyaki gerincvel kdrosoddsok (ischaemids vascularis laesiok, példaul Wallenberg-szindréma)
azonos oldali Horner-tiinetcsoportot okoznak, amely mellett a fényreflex megtartott marad. (Ezek tipusos esetben tudatzavart mar
nem okoznak.)

Periférids kdrosoddsok egyarant érinthetik a
szimpatikus és a paraszimpatikus rendszert.
Uncus herniatidban (lateralis, temporalis tér-
foglaldsok) a nervus oculomotorius a tentorium
éléhez vagy az arteria cerebri posteriorhoz nyo-
modik. A pupillomotoros paraszimpatikus ros-
tok valdszinileg felszinesebb helyzetitk kovet-
keztében érzékenyebbek a kompressziora, igy a
pupillatdgulat (mydriasis) gyakran megelézi a
kiils6 szemmozgatd bénulasat.

Metabolikus drtalmak, beleértve a gyodgyszerha-
tasokat és egyéb exogén toxikus drtalmakat is a
gyakorlatban el6fordulé hypnoid tudatzavarok
nagyobb részéért feleldsek, és a pupillak allapotat
is befolyasoljak. Kiilonbségek észlelhet6k azon-
ban a metabolikus encephalopathiak és a struk-
turalis laesiok okozta comak pupillatiineti kozt.
Mivel a pupillomotoros pélyak aranylag ke-
vésbé érzékenyek a metabolikus hatdsokkal
szemben, a fényreakci6, ha renyhén is, de ki-

valthaté marad szinte a praeterminalis alla- 1. bra

potig, mikdzben a mesencephalon destruktiv 1. Metabolikus encephalopathidkban a pupillak altaldban a kézepesnél szlikebbek, fényre reagalok.
. . . , , (E szabalyszeriségtél valo eltéréseket lasd a szovegben.)

fOIYamatalban kialszik a fenyreﬂex' Ezért a 2. Diencephalis laesio vagy funkciocsokkenés: szlikebb pupilldk, fényre reagédlnak.

fényreflex megléte vagy hidnya a legfontosabb 3. N. oculomotorius laesio (gyakran féloldali; uncus herniatio): tég, fényre nem reagalé pupilla.

klinikai iele a metabolikus és a strukturalis 4. Mesencephalis laesio: kozepes tdgassagu, fényre nem reagal6 pupillak.
) 5. Pontin kdrosodds: igen sziik (,tihegynyi”) pupillik, amelyek latszolag fényre nem reagalnak.

laesioval kapcsolatos coma elkiilonitésének. 6. Mesencephalon tectum laesio: tdgabb, fénymerev pupilldk, esetleg hippus.
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Vagyis az a beteg, aki siilyos mesencephalicus funkciézavar jeleit mutatja (mély coma, megfeleld motoros tiinetek, légzési minta),
de a pupilldinak reakciéja megtartott, metabolikus okii comdban van.

Néhdny differencidldiagnosztikai nehézség, illetve kivétel persze nem kertilheti el a figyelmiinket.

Az antikolinerg szerek, f6leg nagyobb adag atropin, scopolamin tudatzavart (delirium vagy sopor), a pupillak kitagulasat és a
fényreakcié renyheségét vagy hidnyat okozhatjak. A paraszimpatikus denervatio miatti tag pupilla pilocarpin cseppentésével
sziikithet6, mig az atropin hatdsdra létrejové nem. Ha a coma glutethimid (Noxyron) intoxikdcié kovetkezménye, a pupillak
kozepesen vagy anndl kissé tdgabbak és enyhe anisocoria mellett hidnyozhat a fényreakcid, ami itt nem jelent rossz prognozist.
Opidtok (morphin, heroin) hatdsara a pupillak tiihegynyire sztikiilnek, ami hasonlé a ponsvérzésekben talalhato igen sziik pupil-
lakhoz. A fényreakcié megtartottsdga opiathatasban is nehezen mutathato ki (erds fény, nagyito!).

Hypothermiaban is fénymerevek lehetnek a pupilldk. Barbituratmérgezésben, ha a pupilldk fényre mar nem reagalnak, a mérgezett
rendszerint jelentésen hypotensiv is, és spontan légzése is ledllt.

Anoxiaban és ischaemidban (szivmegallds, fulladds) a pupillak kitagulnak és fényre nem reagdlnak. Ha ez néhdny percnél tovabb
tart, ugy sulyos, altaldban irreverzibilis agykdrosodas tortént. Az a resuscitatio viszont, amelynek sordn a pupillareakciok hamar
visszatérnek, rendszerint eredményes.

A pupillatiineteket és azok esetleges valtozasait elfedhetik a mydriaticumok, ezért, ha csak lehet, tudatzavarban szenvedé beteg
vizsgalata és észlelése sordn ilyeneket ne alkalmazzunk. Ha mégis elkeriilhetetlen a tdgitas, azt r6vid hatasu szerrel végezziik.

A pupillatiinetek osszefoglaldsa az 1. tablazatban és az 1. dbrdn taldlhato.

A PERIFERIAS SZEMMOZGATO RENDSZER ELTERESEI COMABAN

A kiils6 szemmozgat6 rendszer vizsgédlata a szemhéj és szemgolyok nyugalmi helyzetének, spontdn mozgdsainak észlelésébdl, majd
a reflexes szem- és szemhéjmozgdsok megfigyelésébdl tevodik dssze. A comas allapotok legtobbjében a szemhéjak zartak (ettdl
eltérd a viselkedésiik kronikus comas és comaszer allapotokban: apalliumos szindroma, az igynevezett ,locked-in syndrome”).
Passziv szemnyitds sordn érzékelhet6 az aktudlis tonus. Jelentds ellendllds a nyitdsi kisérletnél és gyors zdras — a reflexes
blepharospasmust kivéve — akaratlagos innervatiora, az areaktiv allapot pszichogén voltara utal. Valodi tudatzavarban a passziv
nyitds utan elengedett szemhéjak fokozatosan zarédnak, ami gyakorlatilag utanozhatatlan. A ténustalansag és a fokozatos zaro-
das elmaraddsa facialis paresisre utal. Egy- vagy kétoldali ptosis féltekei laesiok kovetkezménye is lehet, és ilyenkor a hemiparesis
oldalan lathatd, vagy azon a kifejezettebb. Az agytorzsi laesiokban a ptosis Horner-szindréma részeként észlelhetd. Ismertettek
olyan eseteket, amelyekben a coma soran a szemrés a fels6 szemhéj tonusos retractidja kovetkeztében tartésan nyitott volt.
Ha akdr spontdn, akar optikai ingerre (erds fény, a szem felé kozelité mozgas) pislogds észlelhet6, az a pontin formatio reticularis
funkcidképességét jelzi, optikai ingerlés esetében a szenzoros afferens palyaét is. A pislogas féloldali elmaraddsa a nervus facialis
paresisét valdszintsiti, mig a kétoldali az agytorzsi reticularis allomany strukturdlis laesiéjat vagy metabolikus depressziojat.
Eszméletlen betegben a corneareflex kivaltasdhoz a szokasosnal er6sebb stimulus sziikséges. Szimmetrikus szemhéjzaras soran
a bulbusok felfelé fordulasa (Bell-tiinet) az oculomotorius és a facialis mag kozti palyak mikoddéképességét bizonyitja. Nem valthato
ki a Bell-jelenség a pons kozépsé szintjétdl felfelé esd laesiokban. Ilyenkor a cornea izgatasara a mandibula az ellenkezé oldal felé
mozdulhat el; ez a corneopterygoidalis reflex. Ha csak a szemek felfelé forduldsa valthato ki, de a szemhéj zardsa elmarad, a facialis
mag, vagy az ideg sériilt.

NYUGALMI SZEMHELYZETEK ES SPONTAN SZEMMOZGASOK

Azokban a comdkban, amelyekben a kiils6 szemmozgaté mechanizmus nem sériilt, a beteg szemei konjugéltan el6re tekin-
tenek, vagy kissé divergal¢ allasban vannak, valdszintileg az 9sszes szemizom egyidej(i és egyenld mértékii elernyedésének
kovetkezményeként. A 15°-osndl nagyobb divergencia vagy a comatdl fiiggetlen, mar el6z6leg fennéllt, divergens strabismus
vagy oculomotorius laesio kovetkezménye. Az elkiilonités a reflexes szemmozgasok alapjan lehetséges (lasd késGbb).

Intakt kiilsé szemmozgatd-beidegzés mellett is gyakori a bulbusok 1isz6 mozgdsa. Ez rendszertelen, valtozé iranyd, altalaban
horizontalis, lasst kitérésekbdl all, amelyek soran a szemek konjugéltak vagy diszkonjugaltak. (Az Gsz6 szemmozgasok észlelése
pszichogén areaktiv allapot felismerésében is hasznos, mivel azok akaratlagosan nem utdnozhatok.)

Ha usz6 szemmozgasok vannak, rendszerint élénkek a cephalo-ocularis reflexek is. A coma mélyiilésével az Gisz6 szemmozgasok meg-
sziinnek. A periodikusan alternalo, igynevezett pingpongtekintés a horizontalis sikban, a két sz€éli helyzet kozt néhany masodpercen-
ként valtozo, konjugilt tekintést jelent. Kiilonb6z6 laesiokban észlelték, példaul bilateralis féltekei infarctus, cerebellaris (vermis) vérzés,
azonban Ugy tiinik, hogy megjelenése nem kotddik agytorzsi laesiohoz, igy egyesek az tisz6 szemmozgasok egy véltozatdnak tekintik.
Nystagmus - szoros értelmében véve — nagyon ritka comdban, ugyanis a kompenzaciés gyors komponens létrejottéhez
sziikséges vestibuloocularis-corticalis interakcidobdl értelemszerten hidnyzanak a kérgi befolyasok. Megjelenhet azonban
néhany, nystagmusszer(, spontan szemmozgas, amelyeknek lokdldiagnosztikai jelentéségiik is lehet.

A retractoros nystagmus a szemgolyonak hatrafelé, az orbitaba irdnyuld, nem ritmikus réngdsait jelenti. Altaliban mesencephalis
tegmentalis laesioknal fordul el8. Feltételezik, hogy a corticomesencephalis eredet(i inhibitoros hatasok felfiiggesztédése kovet-
keztében jon létre a hat szemizom egyideju kontrakcidja. Barmelyik magjanak stimulalasdra mind a hat szemizom egyidejtileg
kontrahdlodik, s erre elektromiografias bizonyiték is van.
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A konvergencianystagmusban a szemek lasst divergencidjat gyors, konvergens randulds koveti. Megfigyelték, hogy valtakozva is
jelentkezhet a retractoros nystagmussal, ez mesencephalis laesiora utal.

A magyarra nehezen fordithaté ,ocular bobbing” olyan visszatéré, sorozatokban jelentkezd, lefelé irdnyuld, 5-30 sec-ként je-
lentkezd gyors, a kiindulasi helyzetbe lassan visszatérd, rendszerint konjugalt szemmozgést jelent, amely vestibularis ingerrel
(kalorizdlas) nem befolyasolhat6. Rendszerint alsé pontin destruktiv laesio (hypertensio okozta vérzés, aneurysma ruptura,
agyi infarctus, néha encephalitis) tiinete, de leirtdk tavoli folyamatok okozta transtentorialis herniatiéban, és cerebellaris vérzés
okozta agytorzsi kompresszioban, anoxidban (szivmegallds ), s6t ritkdn stlyos metabolikus encephalopathiaban is.
Elkiilonitend6 az ocularis myoclonustol, a lefelé iranyul6 (downbeat) nystagmustdl, a lefelé iranyulé konjugalt deviatiotol és
a ,locked in syndrom”-ban (ventralis pons laesio) esetleg akaratlagosan egyediil lehetséges vertikalis szemmozgasoktol.
Nystagmoid rdangds az egyik szemen lehet horizontalis, vertikalis vagy rotatoros, szabalytalan (aritmids) és rendszerint pontin
kdrosodas jele. Néha szabalytalan, rotatoros és vertikalis lassti mozgéasok a két szemen valtakozva (alternalva) jelentkeznek:
a lefelé kitér6 bulbus kifelé is rotalodik, mig a felfelé elmozduld befelé. A jelenség hasonld, de nem azonos a coméban egyéb-
ként is ritkdn el6fordulé ,,see-saw” nystagmussal.

A konjugdlt tekintés zavarai szinte mindig strukturalis laesiok kévetkezményeként jonnek létre. A leggyakoribb formajuk
az oldalra tekintés paresise, amely a legtobb esetben destruktiv laesio kovetkezménye. Metabolikus zavarok és kompressziok
(supratentorialis tomegeltolodasok) ugyanis dltaldban nem féloldali kdrosodast okoznak a konjugalt tekintési mechanizmus
supranuclearis szakaszan. Ez utobbi hirtelen megszakadasa (hemisphaerialis vérzés, lagyulas) az ép oldali innervatio ellensulyo-
zatlansaga kovetkeztében - feltéve, hogy az agytorzsi szemmozgatd szerkezetek épek — konjugdlt devidciét eredményez. A leszalld
supranuclearis palya keresztez8dése kovetkeztében a deviacio a laesio oldala felé irdnyul (a beteg ,,nézi a gocat”) . E tekintési
paretikus konjugalt deviatioval ellentétes, a goc oldalatdl elfelé iranyuld konjugalt devidcid johet létre a frontalis tekintésmezdt in-
volvalo epilepszias aktivitas kovetkeztében. Ilyenkor a bulbusok devidcidja nem tonusos, hanem nystagmoid, illetve clonusszert
rangasokat mutat. Az akut laesiok koziil leginkdbb vérzések esetében fordul eld, és legfeljebb egy-két ordig tart, majd atmegy
a paretikus — goc felé tekint6 — konjugdlt devidcioba. Kronikus epilepszids betegben csupdn a roham idején all fenn és utana
- a postictalis paresisekkel analog médon - ugyancsak rovid idére mehet at mulo, ipsiversiv, konjugalt devidcioba.

A supranuclearis rostokat keresztezddésiik alatti szintben, azabducens mag régidjaban karosito folyamatok szintén tekintésparesist
eredményeznek. A féltekei folyamatok okozta konjugalt devidcidval ellentétben ez a goctol elfelé irdnyul. (Ha van hemiparesis is,
ugy a beteg ,,a bénult oldalt nézi”). A deviacio altaldban kisebb, mint féltekei laesioban, de a szemek fejforgatasos és kalorizalasos
vestibularis ingerléssel sem vihet6k tal a kozépvonalon a laesio oldala felé. (Ez a kiilonbség a féltekei kdrosodds okozta konjugalt
deviacioval szemben - ldsd késdbb is.)

A vertikdlis tekintés zavarai koziil a leggyakoribb a felfelé tekintés paresise, a praetectalis régié és comissura posterior destrukcidja
vagy kompresszidja kovetkeztében. A fasciculus longitudinalis medialis kdrosoddsa a kornyez6 reticularis dlloménnyal egytitt
szintén eredményezhet felfelé tekintési nehézséget vagy képtelenséget.

A felfelé tekintés vizsgdlhaté a szemhéj passziv emelése utan alkalmazott mechanikus corneaingerléssel, ami — ha a reflexiv ép
- szemzarast és a bulbusok felfelé forduldsat erdményezi (Bell-jelenség) Mélyebb comdban sziikségessé valhat a fejforgatdssal és/
vagy kalorizdlassal kivaltott vestibularis ingerlés.

A szemeknek a horizontalis sik alatti helyzete, azaz a lefelé iranyuld devidcié mindig agytorzsi miikodészavart jelez. Leggyakrab-
ban a mesencephalon tegmentumanak kompresszidja okozza, de hasonld szemallast eredményez a kiterjedt agytorzsi destrukeid
is. Néha észlelték stlyos metabolikus encephalopathidkban is, elssorban hepaticus comaban. Konjugalt vagy diszkonjugalt, to-
nusos lefelé irdnyulé devidciot — mint atipusos reakciot — féloldali hideg kalorizalasra altato-, vagy nyugtatoszerekkel intoxikalt
comads betegen is megfigyeltek.

A magyarra ugyancsak nehezen atiiltethetd és valoszintileg ezért is, angol eredeti megjeloléssel szerepld skew-deviation esetében
az egyik szem lefelé a masik felfelé tér el a konjugalt, horizontdlis helyzettSl. A kooperacidra képes betegben csekély vertikalis,
vagy see-saw nystagmus is lehet.

A skew-deviation agytorzsi laesiot jelez. A neuropatoldgiailag feldolgozott esetekben a laesiét a brachium pontisban, vagy
a nyultvel6 dorsalis részében talaltdk meg a mélyebben allé szem oldalan, vagy a fasciculus longitudinalis medialisban a maga-
sabban 4ll6 szem oldaldn. (A patomechanizmusra vonatkozo tovabbi részleteket lasd a 5.3.1 fejezetben a 292. oldaltdl). A skew-
deviatont a vertikalis strabismustol és az orbitafolyamatok okozta patologias szemallastol kell elkiiloniteni (példaul blowout torés).

A REFLEXES SZEMMOZGASOK

A testnek vagy a fejnek a térben valtozé helyzete ellenére a folyamatos, konjugélt, kétszemes fixaciot a vestibularis rendszer,
valamint a nyaki képletekbdl szdrmazé proprioceptiv afferentdcionak és a szemmozgatd szerkezeteknek a kapcsolata biztositja.
Ezek a szerkezetek a caudalis pons szintjétdl (vestibularis magvak) a mesencephalon oculomotorius magjaig, a tudati éberség
fenntartasaban szereplé neuronhaldzat kozvetlen kozelében, részben azzal 6sszefonddva helyezkednek el.

A vestibularis ingerrel kivdltott szemmozgdsok elemzése gyakran lehetévé teszi a metabolikus oku és a strukturdlis laesio kovet-
keztében eléallt coma elkiilonitését, valamint az utobbi csoportban az agytorzsi és a féltekei karosodas differencialasat.

Elettani koriilmények kozt — éber éllapotban — hemispheralis hatdsok gatoljik a vestibularis reflexeket. Ha azonban a féltekék
kdarosodnak vagy funkcionalis depresszidjuk kovetkezik be, a vestibulo-ocularis reflexek élénkké vilnak és mindaddig konnyen
kivalthatok, amig az agytorzs ép. A vizsgalat eszkozigénye csekély, és jo technikédval igen megbizhato.
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A vestibularis szemreflexeket kiilonféle megjel6lésekkel illetik, azonban a reflexek altalanosan elfogadott nomenklataraja-
hoz igazodé megjelolések a helyesek, azaz ,vestibuloocularis” és ,cephaloocularis” reflex. (A szakirodalomban hasznélatos,
részben szinonim nevek: oculovestibularis reflex, oculocephalicus reflex, babafejtiinet, proprioceptiv fejforgatasos szemreflex.)
A vestibuloocularis reflex kivéltdsa comdban 1év6, azaz fekvé testhelyzetii betegben a félkoros ivjaratokban a fej passziv oldalird-
nyti forgatdsdval, valamint elére-hétra hajtasaval vagy hével kiviltott endolymphadramoltatdssal lehetséges. Az elébbi esetében
a tehetetlenség, az utobbiban a kiilsé hallojaratba juttatott, a testhdmérséklettdl eltérd héfoku viz hatdsara 1étrejové siriiség-
valtozds inditja meg az endolympha dramlasat. A fejforgatassal kivalthatd reflexek 1étrejottében valdszintileg szerepel a nyaki

képletekbdl szarmazé proprioceptiv afferentacio is.
A VESTIBULOOCULARIS REFLEXEK KIVALTASANAK TECHNIKAJA

Cephaloocularis reflex

A hatan fekvo beteg fejét két kézben tartva hiivelykujjainkkal felemeljiik a szemhéjait, és gyors mozdulatokkal el6bb az egyik,
majd a masik iranyba forgatjuk a fejét. A széli helyzetben minden elforditds utan 1-2 masodpercet kivarunk. Ha az agytorzsi
szemmozgatod és vestibularis szerkezetek épek, a forgatassal ellenkezd irany, konjugalt deviacio lathat6. Azaz jobbra forditaskor
a szemek balra térnek, balra forgatdskor jobbra. A verticalis mozgdasok a fej el6re- és hatradontésével vizsgalhaték. A pozitiv
valasz ekkor elérehajtaskor a szemek felfelé, hatrahajtaskor lefelé iranyuld konjugalt kitérése.

A nyak hajlitdsakor a szemhéjak atmenetileg reflexesen is nyilhatnak, ami a mm. levator palpebrae funkcidjanak megitélését is
lehetévé teszi. A szemek teljes terjedelm kitérés utan néhany masodpercen beliil még akkor is visszatérnek a kiinduldsi helyzetbe,
ha a fej elforditva marad. Nem végezhet6 fejforgatas nyaksériilés, vagy annak gyanuja esetén!

Vestibuloocularis reflexek kivaltasa kalorizalassal

A vizsgilat kezdetén a fekvd beteg fejét 30 fokkal kell megemelni a vizszintes f6lé, s igy a lateralis félkoros ivjarat fiiggoleges hely-
zetbe keriil. A kiils6 halljaratba vezetett vékony katéteren at a valasz megjelenésétdl (a coma mélységétdl) fiiggéen legfeljebb 150
ml jeges vizet fecskendeziink. Az éber vagy ébreszthetd beteg 30°-0s, vagy 1 ml jeges vizzel vizsgalhatd. Ha az agytorzs intakt és a
beteg éber, a hideg vizes ingerlés, kortilbelil 2-3 percig tarto, kis amplitudéju, ritmikus, horizontalis nystagmust vélt ki, amelynek
lasst komponense az ingerelt oldal felé, gyors komponense attél elfelé iranyul. Ha metabolikus encephalopathidban, vagy féltekei
laesio kovetkeztében alakul ki tudatvesztés, a nystagmus gyors komponense is megszinik, és ekkor ténusos, konjugélt deviacié
kovetkezik be az ingerelt oldal fel¢, ami 1-3 percig is fennmarad.

Felszines comdkban, soporban a ténusos ipsiversiv devidciot egy-egy elleniranyd rangas szakithatja meg, ami visszaviszi a bulbusokat
a kozépvonalig. Az egyik oldal ingerlése utdn koriilbeliil 5 perc sziinetre van sziikség. A vertikalis szemmozgasok vizsgalatahoz
mindkét oldal egyidejii ingerlésére van sziikség. A kétoldali hidegingerlés lefelé, a meleg felfelé iranyul6 vertikalis kitérést okoz.

A tudatzavart eredményezd laesiokban, haazok a vestibuloocularis reflexivet is karositjak, a reflexes szemmozgdsok diszkonjugalttd
vagy kivalthatatlanokkd vdlnak (a részleteket lasd késébb), mig a metabolikus encephalopathidkban ez csak igen mély comaban
kovetkezik be. A kalorizaldsra adott atipusos vagy paradox valaszok a comédban tartdsan talélékben (poszttraumas, posztanoxias
allapotokban) és egyes metabolikus artalmak kovetkeztében fordulhatnak eld. (Az ilyen, inkabb csak kivételnek tekintendd
észlelések részletezése meghaladja e fejezet kereteit).

A vestibuloocularis reflexek rendellenességei

A passziv fejforgatdssal és a kalorizaldssal kivaltott szemmozgatd valaszok igen hasonldak, és néhany kivételtél eltekintve ugy
viselkednek, mintha a két stimulus kéz6tt csak intenzitésbeli killonbség lenne: a kalorizdlds erdsebb inger, mint a fejforgatds. Erre
utal az a koriilmény is, hogy mély metabolikus comdaban a fejforgatassal kivalthaté reflexes szemmozgasok rendszerint el6bb
alszanak ki. Kalorizalassal még kivalthatok szemmozgéasok olyankor is, amikor fejforgatdssal mar nem.

Fiziolégids koriilmények kozott, éber allapotban és pszichogén areaktiv allapotban a fejforgatéssal kivalthaté szemmozgasok
kovetkezetlenek, és hdingerlésre nystagmus jelentkezik.

Bifrontadlis vagy diffiiz, kétoldali hemisphaerialis folyamatokban, diencephalis laesiéban, ha a beteg éber dllapotban van is, a fej
forgatasaval élénk reflexes szemmozgasvalaszok valthatok ki, kalorizalasra pedig tonusos deviacio jelentkezik és nem nystagmus.
Felszines comdban, ha az ok supratentorialis folyamat, a babafejjelenség rendszerint jol kivalthato, és kalorizdlasra inkabb to-
nusos konjugalt deviacid jelenik meg, mint nystagmus. Killonosen usz6 szemmozgasok fennallasakor csak erételjes fejforgatas
valtja ki a reflexes konjugélt devidciét.

A tudatzavar mélyiilésével — ha az agytorzsi szemmozgat6 szerkezetek épek maradnak - a vestibuloocularis reflexek kivalt-
hatosdga fokozddik, akdr egyetlen fejforditdssal is elérheték. A ténusos devidcio (a laesio oldala felé) kell6en erds stimulussal
supranuclearis (féltekei) kdrosoddsokban lekiizdhetd, és a bulbusok kitérithet6k az ellenkez szélsé helyzetbe is.

Massziv féltekei laesiok korai szakdban azonban kombinalt ingerlés, azaz kalorizalas és erételjes fejforgatas egyidejii alkalmazasa
is szitkséges lehet az értékelhet6 elleniranyu szemkitérés létrehozasahoz.

Metabolikus eredetii comdkban a reflexes szemmozgasok rendszerint még akkor is kivalthatok, amikor az egyéb agytorzsi mi-
kodések sulyos depresszidjanak tiinetei, példaul decerebratids tonus és neurogén hyperventilatio mar fellépnek. Ha a funkcio-
csokkenés tovabb fokozodik a reflexes szemmozgasok is renyhébbé valnak, majd kialszanak: el6szor dltalaban a babafejjelenség
késébb a kalorizalassal nyerhetd reflexes valasz sztinik meg.
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Azok a folyamatok, amelyek kozvetleniil roncsoljék vagy a tomegeltoloddsok révén komprimaljak az agy torzset (a szemmozgatd
szerkezeteket), a reflexes szemmozgdsok rendellenességeit okozzak. Altaldnossdgban az mondhat6, hogy a vélaszok ilyenkor
a kdrosodds helyétél és kiterjedésétél fiiggden diszkonjugalttd vagy kivélthatatlanokka valnak.

A praetectalis és mesencephalicus tectalis laesiék a reflexes felfelé tekintés bénuldsdt okozzak. A nervus oculomotorius mag vagy ideg
kompresszi6ja vagy destrukcidja kovetkeztében az Osszes azonos oldali reflexes szemmozgas megsziinik, kivéve az abducens al-
tal innervalt musculus rectus externus hatdsat. A pons és a mesencephalon azon kdrosodasai, amelyek a fasciculus longitudinalis
medialist is érintik, internuclearis ophtalmoplegidt okoznak. Ekkor a fej forgatasara vagy a kalorizalasra bekovetkezd reflexes, hori-
zontalis szemmozgasok sajatsaga az, hogy a kdrosodds oldaldn 1év6 szem nem addukdlédik az ellenoldali abdukcidjaval egyidejiileg.
Az internuclearis ophthalmoplegia megéllapitdsdhoz természetesen sziikséges volna a normalis convergentia megléte, ami a megkii-
lonboztetést biztositja a periférias m. rectus internus plegiaval szemben. Ez a funkcié azonban comdban nem vizsgalhatd, de a m.
rectus intemus izolalt bénuldsa olyannyira ritka, hogy comaban egyik, vagy mindkét szem adductiéjanak hianya gyakorlatilag biztosan
egy-, vagy kétoldali internuclearis ophthalmoplegiat jelez. (Az internuclearis ophthalmoparesist lasd részletesebben a 241. oldalon.)
Az internuclearis ophthalmoplegia felismerése azért fontos, mert ez a tiinet altalaban strukturalis agytorzsi laesiot jelez. A metabolikus
encephalopathidkban, narkdzisban az internuclearis ophtalmoplegia ritka, és leginkabb barbiturat intoxikdciéban fordul elé dtmeneti
jelenségként, esetleg mas eredetti metabolikus
comdkban (hepatogén encephalopathia), ha az
alkalmazott inger nem elég er6s.

Az abducens mag régidjat involvalé akut
vagy szubakut lateralis pons sériilések a kon-
jugadlt tekintés bénuldsdt okozzak, amelyben a
bulbusok nem ingerelt dllapotban a laesioval
ellentétes oldalra iranyulnak, szemben az en-
nél magasabb szinten bekovetkezett (féltekei)
karosodasokkal, ahol a konjugalt deviacio a
laesiooldalafeléiranyul. Alateralis ponslaesio
okozta konjugalt devidcié abban is kiilonbo-
zik a féltekeitdl, hogy ebben a szemek sem fej-
forgatassal, sem kalorizalassal nem viheték
a kozépvonalon tul, a kdrosodas oldala felé.
Az olyan kétoldali lateralis pons kdroso-
ddsok, amelyek a vestibularis magvakat
érintik, a kalorizdldssal kivalthatd szemva-
laszokat kioltjak, de a fejforgatassal kapcso-
latos reflexek megmaradhatnak, mert a nyaki
proprioceptiv afferensek megkiméltek ma-
radhatnak.

Avestibuloocularis reflexvalaszok értékelése-
kor tekintettel kell lenni arra, hogy amig az
ép reflex az agytorzsi szemmozgaté rendszer
épségére utal, addig hidnyzo reflexvalasz ese-
tén az is lehetséges, hogy a vestibuloocularis
reflex hidnya nem ugyanarra az okra vezet-
hetd vissza, mint amire az aktudlisan fennal-
16 tudatzavar. A vestibuloocularis reflexm-
kodés kiesése észlelhetd korabbi vestibularis
betegség miatt, ototoxikus gyogyszerek (egyes
antibiotikumok) alkalmazdsa utdn, neuro-
muscularis blokkban (szukcinil-kolin hatdsa
alatt) a vestibularis funkciot deprimalé sze-
rekkel tortént intoxikdcidban (barbituritok,
diphenilhydantoin, triciklikus antidepresz-
szansok).

2. dbra

Reflexes szemmozgasok eszméletlenségben

A harom alapvetd patoldgiai helyzetet bemutaté abracsoportokban a felsé sor a cephaloocularis ref-
lexvélaszokat, az alsé sor a termikus ingerléssel kivaltottakat mutatja.

A forgatas iranyat nyilak jelzik, sorrendje: fordités jobbra, balra, extensio, flexio. Az egyik oldali, vagy
egyidejti, kétoldali kalorizéldst az ingerelt fiilre mutaté nyil jelzi.

a) Ep agytdrzs mellett a vestibuloocularis reflexek fejforgatéssal és kalorizélassal egyarant teljes mér-

Hypnoid tudatzavarban észlelhetd kiilsé tékben, minden irdnyban kivalthatok.

szemmozgato tiinetek attekintése

Az éber beteg vestibuloocularis rejlexei teljes
terjedelmiikben nem vdlthaték ki; a kalorizd-
lds nem konjugdlt ténusos devidciét, hanem
nystagmust okoz.

b) Kétoldali fasciculus longitudinalis medialis laesio: a megfelel oldali szem adducti6ja elmarad. Az
erésebb ingert jelenté kalorizalds is azonos eredményi. A vertikalis mozgasok dltaldban megtartottak.
) Als6 agytorzsi kdrosodaskor sem fejforgatassal, sem kalorizéldssal nem hozhatd létre a szemek el-
mozduldsa, mivel a vestibularis magok, az abducens mag és a pontin tekintéskozpont, valamint ezek
Gsszekottetései sériiltek. Ilyen helyzetben a vertikalis kitérések sem valthatok ki. Ritkan el6fordulhat,
hogy a vestibuloocularis reflexek hidnya mellett fejforgatéssal reflexes szemmozgés vélthato ki (kivé-
teles helyzet als6 agytorzsi, lateralis laesioban).

NEURO-OPHTHALMOLOGIA | 3()9



A SZEMMOZGATORENDSZEREK MEGBETEGEDESEINEK NEURO-OPHTHALMOLOGIAI VONATKOZASAI

Eszméletlen dllapotban, amelyet diffiz drtalom vagy bilateralis hemisphaerialis drtalom okoz, a szemek kozépallasuak, elérete-
kintenek vagy enyhén divergalnak, esetleg isz6 mozgast végeznek. A vestibuloocularis reflexek élénkek és kalorizdldssal ténusos,
konjugdlt devidcié hozhaté létre.

A frontalis tekintésmezd akut kdrosodadsa utan a szemek a laesio oldala felé tekintenek. A vestibuloocularis reflexek kivalthatok,
bar a kdrosodds utani néhany 6raban csak nehezen.

A metabolikus encephalopathidkban a vestibuloocularis reflexek mind fejforgatasra, mind kalorizalasra élénkek, és csak
mély comaban renyhiilnek, illetve alszanak ki. (A vestibularis funkciét ardnytalanul deprimald szerekkel — barbituratokkal,
hidantoinnal - okozott mérgezésekben ez hamarabb is bekovetkezik).

Az egyenesen el6re tekintd szemeknek nincs lokalizacids diagnosztikai értékiik. A horizontdlis sikban konjugéltan deviald sze-
mek vagy azonos oldali hemisphaerialis, vagy ellenoldali lateralis pontin karosodast jeleznek. Ha a konjugdlt devidcié a széli
helyzetig terjed, de fejforgatassal vagy kalorizaldssal az ellenoldal felé a kozépvonalon tiilra vihetd, tgy a laesio nagy valdszint-
séggel féltekei.

Haadevidcié részleges, de a szemek nem térithet6k ki elleniranyban akézépvonalon tdl, ugy akarosodds a ponsban van. Mesencephalis
laesio okozta comaban a szemek el6re tekintenek és reflexes mozgasaik is hidnyoznak (a vestibuloocularis reflex nem vdlthaté ki).
A fasciculus longitudinalis medialist megszakito, kis laesio esetén a szemek el6re tekintenek, de vestibularis stimulaciora a laesio
oldali szem nem addukdl (egy- vagy kétoldali internuclearis ophthalmoplegia).

A lateralis pons laesio attol elfelé irdnyuld, a hemisphaerialisnal kisebb terjedelmd konjugdlt devidciét okoz (lasd elobb) . A lefelé
iranyuld konjugalt devidcié a mesencephalon metabolikus funkcidcsokkenését, vagy masodlagos kompresszidjat jelzi (a direkt
destrukcio ritka). Ha a szemek reflexesen a horizontélis sik folé emelhetdk, tigy az ok valdszintileg metabolikus, mig ha ez nem
lehetséges, tigy inkabb kompresszids. A gyakori, enyhe (legfeljebb 15 fokos) divergenciat leszamitva a diszkonjugdlt szemdllds
comdban strukturdlis agytorzsi laesiora utal. (A comatol fiiggetlen, kronikus strabismus kizarandd!)

Ha a reflexesen kivdltott szemmozgdsok sordn az egyik, vagy mindkét szem addukcidja elmarad, alaesio a fasciculus longitudinalis
medialist érinti, feltéve - a pupillatiinet hidnya alapjan -, hogy periférias oculomotorius karosodas nem valészint.

Az egyik oldali abdukcié hidnya vagy gyengesége a nervus abducens periférids karosodasat jelenti. A reflexesen kivaltott szem-
mozgasokban ritkdn tapasztalhatd, hogy a vertikalis tekintés diszkonjugaltta valik. Ha mégis észlelhetd, ugy az agytorzsi
karosodas kovetkezménye.
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5.4. A supranuclearis szemmozgato rendszerek, és klinikai jelentoségiik

GULYAS SZILVIA

Ezen fejezet a szemmozgasok osztdlyozdasat targyalja, majd az egyes szemmozgastipusok centralis szabdlyozasat tekinti at
a rostralis agytorzsi strukturak szintjéig az angolszasz szakirodalomban elterjedt nomenklatira és roviditések hasznalatéval.

A megérthetdség és a terjedelmi korldtok miatt az egyes szabalyozo korok egyszertsitve jelennek meg a fejezetben, a minden-
napi neurolégiai gyakorlatban jelentésebb tekintészavarok érintésével.

A SZEMMOZGASOK TiPUSAI

A szemmozgasok két alaptipusat kiilonboztetjilk meg. Az egyik azért szitkséges, hogy képesek legyiink tekintetiinket atvinni
az addig érdekesnek tartott targyrol egy ujra, a masik tipus pedig biztositja, hogy az Gj, szdimunkra aktualisan érdekes targy
képét rogzitsiik. Az elsé tipusba a gyors szemmozgdsok, az Gn. saccadok, mig a masodik csoportba a fixalas és a kovets szem-
mozgas sorolhatd. A kovetd szemmozgasnak tobb tipusat kiilonboztetjiik meg, a fovealis lasst kovetést (smooth pursuit eye
movement — SPEM) és a teljes latdteret érintd tipusat, melybe az optokinetikus nystagmus (OKN), a vestibulo-ocularis reflex
(VOR) és az oculocephalicus reflex lassu fazisa tartozik.

A saccadok segitségével a foveara esd képet valtoztathatjuk, azaz az érdeklédésiink targyat a fovedra, az éleslatas helyére vissziik.
A saccadok maximalis sebessége akdr 700°/s is lehet, atlagos sebességiik 300-360°/s koriili. A saccadok latencidjat, irdnyét és amp-
litudojat akaratlagosan szabalyozni tudjuk, de sebességét nem. Az utdbbit dtmenetileg médosithatjak kiilonbozé gyogyszerek,
drogok, élvezeti szerek és a kifdradas. Tartos valtozasit az idegrendszer karosoddsa okozza. A saccad latencia, mely a retinalis
képfeldolgozds, a cortex, a colliculus superior és a cerebellum informdcié feldolgozdsanak idejébdl adodik Gssze, fiatal korban
200450 ms, és az életkor elérehaladtaval nd. Az eltéré szabalyozé mechanizmus alapjan kiilonb6z6 saccadtipusokat kilonitiink
el, melyeket az 1. tdbldzat mutat. A reflexes saccadok kiils6 inger, pl. hirtelen hang, tactilis inger stb. hatasara alakulnak ki.
Az akaratlagos saccadokat bels6 inditék vezérli, pl. egy hosszabb ideje hallott hang forrdsinak megtekintése, egy targy keresése
a kornyezd térben. Az akaratlagos saccadokat a motivacié és a memoriafolyamatok mellett a kognitiv miikodések is befolya-
soljak. A spontan saccadok cél nélkiil kivitelezett gyors szemmozgasok, melyeket beszéd kozben vagy sotétben hajtunk végre.
A nystagmusok gyors fazisa, mely a bulbust eredeti helyzetébe llitja vissza, szintén saccad.

Fé tipusok Altipusok Jellemzdje

1. Reflexes Kiils6 inger éltal triggerelt gyors szemmozgds
1. Vizudlisan vezérelt (prosaccad) A retina periféridjdan hirtelen megjelend tdrgy felé
2. Auditorosan vezérelt Hirtelen hang iranydba (pl. a vizsgdlé ujjainak csettintése)
3. Szenzorosan vezérelt Hirtelen megjelend szenzoros inger iranyaba

2. Akaratlagos (v. intencids) Bels6 triggerre kialakuld, célra irdnyul gyors szemmozgds

1. Targykeres6 A kornyezet (latotér) pasztazasa

2. Akaratlagos, vizualisan vezérelt ~ Hosszabb ideje a retina periférids részén 1év6 targy iranyaba

3. Akaratlagos, auditorosan vezérelt Régebb 6ta hallott hang iranyaba

4. Prediktiv Hirtelen elttiné targy irdnyaba

5. Memoria éltal vezérelt Vizualis tipus: kordbban latott tirgy irdnyaba, mely a memoriabol
kertil el6hivasra; Vestibularis tipus: emlékbeli pozicid iranyéba,
mely felé a test forgdsa elStt irdanyult a tekintet

6. Parancsolt Utasitdsra végrehajtott saccad (pl. ,nézzen jobbra!” stb.)

7. Antisaccad A hirtelen megjelené targy iranyaval ellentétes iranyba (,nézzen a
megjelend targy megjelenésének iranyaval ellentétes irdnyba!”)

Belsé triggerre kialakuld, de cél nélkiili, iin. fiirkész6 szemmozgds

3. Spontdn (pl. mozgds, beszéd kozben, ill. sététben pihenéskor stb.)

4. Nystagmus gyors fazisa

1. tablazat
A saccadok tipusai. A neuroldgiai, szemészeti gyakorlatban leggyakrabban vizsgalt saccadok vastag, délt betiivel jelolve

A lasst kovetés az érdeklédés targyanak képét rogziti a fovedn, és a kép retindn torténd elmozduldsat kovetéen 80-120 ms mulva
alakul ki. Sebessége dltalaban 15-30°/s, de elérheti a 100°/s—ot is. Fovealis tipusa (azaz a lassu kovetés, SPEM) akkor miikodik,
ha egy kis targy lassan, pl. a préda a ragadozdtol tavol mozog. Amikor a vadaszo kozelebb keriil zsakmanyahoz, mas tipust lassa
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szemmozgas sziikséges a préda képének stabilizalasdhoz; az OKN és a VOR. Az OKN lassu fazisa stabil fejhelyzetben, a kornye-
zet mozgasanak kovetésekor alakul ki, mig a VOR lasst fazisa akkor, ha a fej vagy a test mozog. A természetben a két rendszer
egymadst kiegészitve segit a kép stabilizaldsaban.

A konvergencia a mélységélesség beallitdsahoz sziikséges konvergens-divergens szemmozgas. A mélységélességet a konvergencia-,
a divergencia- és az accommodatios reakcio egyiittesen dllitja be. Miikodésiik nélkiil kettslatas jelentkezne a kozeli targy fixalasakor.

A SUPRANUCLEARIS SZEMMOZGAS - SZABALYOZO TERULETEK

Az oculomotor agyidegmagoktdl (nucl. III., IV., VI.) rostralisan elhelyezkedd struktdrakat soroljuk e csoportba. A klasszikus
ismeretek szerint a corticalis tekintéskozpont a Br 8-ban taldlhatd, mely a horizontalis és vertikdlis szemmozgasokat is iranyitja,
mig a subcorticalisan elhelyezkedd hidi paramedialis formatio reticularis (PPFR) a konjugdlt horizontalis, a mesodiencephalis
dtmenetben 1év6 riFLM-mag (fasciculus longitudinalis medialis rostralis interstitialis magja) a konjugalt vertikélis tekintésért
felelés. A szabélyozds a mai ismereteink alapjian ennél bonyolultabb. Corticalis és subcorticalis szinten is kiterjedtebb a sza-
balyozo rendszer. Az eliilsé corticalis szaba-
lyozo teriiletek a frontalis tekintéskozpont
(FEF), a szupplementer tekintéskozpont

(SEF) és a dorsolateralis praefrontalis ké-
reg (DLPFC), mig a hatsé corticalis terii-
letek a parietalis tekintéskozpont (PEF),
illetve a temporalis tekintéskozpontok
[kozépsé temporalis tekervény (MT) és a
fels6 temporalis tekervény medialis része
(MST)] (1. dbra). Subcorticalisan a thalamus
egyes magjai (lamina medullaris interna,
dorsomedialis mag, pulvinar), a basalis
ganglionok, az agytorzs szinte teljes egé-
szében (saccadgenerator sejtek, kozépagyi
riFLM, commissura posterior, colliculus
superior, nucl. interstitialis Cajal és nucl.
Darkschewitsch, pons FR, vestibularis és
oculomotor magok) és a cerebellum (elsésor-

1 ibra ban a flocculonodularis teriilet és a vermis)
A tekintés corticalis szabalyozd teriileteinek elhelyezkedése tolt be szerepet a szemmozgasok irdnyitdsa-

ban.

A FEF (Br 8) a praemotor kéregben, a SEF (Br 6af) a gyrus frontalis superiorban, a szupplementer motoros area eliilsé részében
taldlhat6, mig a DLPFC a Br 46-ot foglalja el a (1. dbra). A FEF a primer szemmozgaté mez6, mely a horizontélis szemmozgasok
mellett feltehetéen a vertikalis mozgasokért is felelds. A SEF a mozgastanuldsban fontos a motoros program raktarozdsa révén,
mig a DLPFC a térbeli memoria- és kognitiv folyamatokban vesz részt. Ezen kérgi teriiletek kozott reciprok kapcsolat van és
mindhdrom teriilet a colliculus superior felé projicidl. A PEF a Br 39, illetve a Br 40 (1. dbra), a saccadok szabélyozasat a vizuélis
figyelmi folyamatok koordindldsan keresztiil végzi. A temporalis tekintéskozpontok (MT=V5 és MST=V5A mez$) a temporo-
parieto-occipitalis junkci teriiletén helyezkednek el (1. dbra), a Br 19, 37 és 39-es mez6 hataran. Utobbiak a mozgasérzékelésért
felelések, igy elsdsorban a lassu kovetés szabalyozasdban jatszanak szerepet.

A basalis ganglionok és a thalamus a saccadok szabdlyozasaban alapvetd leszallo palyak struktardi. A vestibulocerebellum az
adaptaciés mechanizmusok szolgalataban 4ll és a motoros program tanuldsaban is szerepet jatszik. Az agytorzsi saccadgenerator
sejtek a pontomedullaris és a mesencephalicus FR-ban talalhatéak, feladatuk a szemmozgasok végrehajtasat kivalté praemotoros
parancs generaldsa. Az riFLM-mag korabbi ismereteinkkel ellentétben nemcsak a vertikalis, hanem a horizontalis mozgasokban is
szerepet jatszik. Az aktudlis szemmozgast végiil a n. IIL, I'V. és V1. kozvetiti az extraocularis izmok felé. Ko6zottiik az osszekottetést
a fasciculus longitudinalis medialis (FLM) biztositja, melynek épsége alapvetd fontossagu a konjugalt szemmozgasok létrejottéhez.

A SZEMMOZGASOK SZABALYOZASA
A SACCADOK SZABALYOZASA

A saccadok kialakulasat az eltilsé és hatulsé kéregteriiletekbdl a thalamus és basalis ganglionok érintésével, vagy anélkiil a
colliculus superiorba, majd a hid és a kozépagy saccadgenerator sejtjeihez, végiil az oculomotor agyidegmagokhoz leszallé palyak
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iranyitjak. A rendszerre a cerebellumbdl és a
vestibularis magokbdl szdrmazé informaci-
Ok is hatassal vannak.

A szabélyozdst a mozgds irdnyahoz képest
contralateralis kéregteriiletek, a FEF, PEF,
SEF és a DLPFC végzik. A FEF f6ként az aka-
ratlagos saccadokat vezérli, mig a reflexes
saccadokat elsésorban a PEF irdnyitja, de a
FEF-fel reciprok kapcsolata van. A DLPFC a
SEF és PEF mezokkel is kapcsolatban 4ll, igy
a mar kordbban emlitett kognitiv-, és memo-
riafolyamatok révén a téves irdnyud reflexes
saccadok gatlasat (ez a feladat az akaratlago-
san vezérelt antisaccadok - Id. 1. tablazat -
létrehozasakor), és a térbeli memoriat igény-
16 saccadfeladatok irdnyitasat (pl. prediktiv
saccad) végzi (2. dbra). A memoriavezérelt
folyamatok a DLPFC mellett a hippocampust
is aktivaljdk. A vestibularis informaciok a
vestibularis cortex felél érkeznek a FEF felé,
ezdltal irdnyitjak a memoria-vezérelt saccadok
vestibularis tipusat, mig a hallokéreggel fenn-
tartott kapcsolat a reflexes, auditorosan vezé-
relt saccadok szabalyozasaért felel6s (2. dbra).

Toébb, egymadssal parhuzamos leszallé utvo-
nalon keresztiil érik el a corticalis teriiletek a
colliculus superiort, majd az alsébb struktu-
rékat. A direkt titvonal a PEF és a FEF teriile-
tekrdl kozvetleniil a colliculus superiorokhoz
projicidl, ez a pedunculo-pontin pdlya (3. dbra),
mely a capsula interna hats6 szardban széll le,
majd a pedunculus cerebri medialis részében,
és a hid paramedialis FR-ban végzédik, innen
projicial az abducens magba. Az indirekt 1it-
vonal a transthalamicus palyan és a basalis
ganglionok érintésével egy masik paralel le-
szallé utvonalon keresztiil jut az agytorzsi
struktardkhoz (3. dbra). A transthalamicus pd-
lya a thalamus lamina medullaris interndjan
(LMI) és a dorsomedialis magon (DM) halad
keresztiil és a colliculus superiorban, ill. a
periaquaeductalis sziirkedllomdnyban vég-
z8dik (3. dbra). Projekciéi a nucl. IIL.-ba, az
ipsilateralis riFLM-magba, illetve a Cajal-féle
interstitialis magba futnak. A paralel leszdllo
pdlya a basalis ganglionokban kapcsol at, a
FEF serkenti a nucl. caudatus kozépsd sejtcso-
portjat, amely fazisos gatlast fejt ki a substantia
nigra zona reticularisara, ezéltal feloldja a
colliculus superior burst neuronjait a ténusos
gatlas aldl (3. dbra), ami a saccad megfelelé
kialakuldsahoz sziikséges. A thalamus LMI

2. 4bra
A saccadszabélyozo teriiletek, feladatuk és kapcsolataik sematikus dbrazolasa

3. dbra

A saccadok szabdlyozasdnak folyamatabréja. A piros utvonal a direkt leszallo, pedunculo-

pontin palya. Az indirekt Gtvonalak a thalamuson (transthalamicus kék szinnel jelolve) és a
basalis ganglionokon (paralel palya z6lddel) keresztiil érik el a colliculus superiort. (LMI: lamina
medullaris interna; DM: dorsomedialis mag) (késziilt Gulyas Sz, Nagy F, Szirmai I: Osszetett
szemmozgaszavar thalamus és mesencephaloninfarktusban, esetismertetés Clin Neurosci/Ideggy
Szle 59(5-6):193-200, 2006 alapjan)

elektromos ingerlése ellenoldalra irdnyul6 saccadokat hoz létre. A pulvinar is részt vesz a szabalyozé mechanizmusban, a colliculus
superior mellett a hatsé parietalis kéregteriilettel all 6sszekottetésben, igy a figyelmi folyamatokban és a vizudlisan vezérelt reflexes
saccadok létrehozdsdban vesz részt. Egy része a vizudlis figyelem terelésében, mig mds része a mozgasérzékelésben jatszik kozre.

A colliculus superior a céltargy (amely felé a saccad elindul majd) kivalasztdsaban, a saccadok elinditdsaban, és a saccadok iranyanak és
nagysaganak bedllitdsdban jatszik szerepet rostralis dsszekottetései révén. Legfébb projekcidja az agytorzsi saccadgenerator sejtcsoport, mely
végiil beinditja a saccadot. A colliculus superior visszacsatolast is ad a saccadszabalyozd rendszerbe, rostjai a FEF-be és a thalamushoz is futnak.
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Az agytorzsi saccadgenerator sejtek a corticalis teriiletek iranyitdsa alatt allnak, és a praemotor parancsot adjék ki a nucl. IIL, IV.
és VL-nak. Fontos kiemelni, hogy az akaratlagos, reflexes és spontan saccadokkal ellentétben a nystagmusok (ide értendé a VOR
és az OKN is) gyors fazisit az agytorzsi saccadgenerdtor sejtek a felsobb tekintéskozpontok irdnyitasa nélkiil, kozvetleniil hozzak
létre, triggeriik pedig az orbita elasztikus és kollagén elemeinek fesziilése, azaz a bulbus végpozicioba érkezése. Mig a horizontalis
saccadgenerator sejtek a pons caudalis részében — a PPFR-ben és a nyultvel FR-ban -, addig a vertikalis és torzids saccadoké a
mesencephalon rostralis részében, az riFLM-ben és a Cajal-magban talalhatéak. A saccadgenerator sejteknek két alapvetd tipusuk
van, a burst neuronok és a sziinetsejtek, ezek egyiittmiikodése hozza létre a praemotor saccadparancsot, melyet a szemmozgatd
agyidegmagok felé kozvetitenek. A burst neuronok tobb tipusa ismert, az excitatoros és long-lead burst neuronok, melyek a sziiksé-
ges iranyu és nagysagu saccad létrehozdsaért, fenntartasaért, illetve megsziintetéséért felelések. Az inhibitoros burst neuronok az
ipsilateralis saccadok alatt a contralateralis nucl. abducenset gatoljak, ennek eredményeképpen gatoljak a contralateralis szemmoz-
gast. A vertikalis és torzids saccadok praemotor szabélyozoja az riFLM-magban taldlhato, ez a mag a félkords ivjaratokbol is kap
bemenetet, igy szerepet jatszik az ocularis tilt reakcio kialakitdsaban is. Mivel a vertikalis saccadok szabélyozasa kétoldali, az riFLM
féloldali kdrosodasa kevéssé okoz mikodészavart. A vertikélis inhibitoros burst neuronok a Cajal-magban csoportosulnak. A szii-
netsejtek folyamatosan tiizelnek, kivéve a saccadok el6tt kozvetleniil és a saccadok alatt, valamint pislogaskor. A sziinetsejtek a burst
neuronok tiizelését gatoljak, ezdltal megakaddlyozzak a nem kivént saccadok 1étrejottét (pl. fixalas alatt). A saccadgenerator sejtek
motoros parancsa a nucl. oculomotoriushoz, trochlearishoz és abducenshez fut, amelyek beidegzik az extraocularis szemizmokat.

A LASSU KOVETO SZEMMOZGASOK (SPEM) SZABALYOZASA

A SPEM esetében a mozgas iranyahoz képest ipsilateralis kéregteriiletek
iranyitjak a szemmozgast. Kialakulasanak ingere a mozg6 targy képének el-
cstiszasaafovedrol. A mozgo targy képe a primer latokéregbe (Br 17, V1) vetiil,
majd a striatalis corticalis neuronok a ,harom lebeny vidék”-re projicialnak
kozvetleniil, illetve a peristriatalis cortex (Br 18) érintésével (4. dbra).
A temporalis tekintéskozpontok (MT és MST) érzékelik a mozgast, azaz a
mozg6 vizualis stimulus sebességének és a mozgdas irdnydnak haromdimen-
zi6s meghatdrozasat végzik és osszehangoljak a kovetd szemmozgast a vi-
zudlis kép mozgdsaval a fej és a szem mozgdsahoz viszonyitva. A temporalis
tekintéskozpontok a hdtso parietalis cortex, a PEF felé projicialnak, melynek
a kovetés sordn sokkal inkabb a vizualis figyelmi folyamatokban (pl. figyelem
a kisméret(i targyra) van szerepe, kevésbé a motoros mikodés kialakitdsa-
ban. A FEF részt vesz a lasst kovetésben is (4. dbra), elektromos stimuléalasa
contralateralis irany lasst bulbus devidciot hoz létre. A stimulalas helye kissé
hatrébb taldlhato, mint a saccadok esetén. A SPEM létrehozéasdhoz sziikséges
informéci6 a corticalis teriiletekrdl a leszallo palyakon keresztiil éri el az agy-
torzsi struktardkat (4. dbra). A pélya az oldalkamrak mellett a capsula interna
hatso szardban fut le, majd a pedunculus cerebriben halad tovabb, és a pons
dorsolateralis és lateralis magjahoz fut.

A contralateralis spino- és vestibulocerebellum egyes teriiletei, mint az uvula,
vermis, flocculus, nodulus és a dorsalis vermis (4. dbra) nemcsak a SPEM-ben,
dea VOR és OKN lassu fazisanaklétrejottében is szerepetjatszanak. A flocculus
a nucl. dentatus érintésével az azonos oldali nucl. vestibularis medialishoz 4. dbra

(Schwalbe-mag) kiild rostokat a pedunculus cerebellaris inferioron keresztiil. A SPEM szabilyozo rendszerének sematikus osszefoglalésa
A Schwalbe-mag és a mellette 1év6 nucl. prepositus hypoglossi, azaz a neuralis

integrator egyesiti a sebesség és pozicio jellegli informacidkat, majd a ,végeredményt” a szemmozgaté agyidegmagokhoz viszi.
A vermis a nucl. fastigiin keresztiil éri el a nucl. vestibularis inferiort (Roller-mag) és lateralist (Deiters), valamint a nucl. VI. kozeli
PPFR-t és a pons nucl. dorsomedialis lateralis magjat. A vermis neuronjai kodoljak és 6sszehangoljak a szemmozgas sebességét a

retinalis kép mozgasaval és a kozben kialakul6 fejmozgasok sebességével. Végiil a supranuclearis rendszerbdl szarmazé summazott
informdci6 alapjan az oculomotor agyidegmagok (nucl. IIL, I'V., VI.) végrehajtjak a megfelel6 irdnyu és sebesség(i SPEM-et.

A VOR £s AZ OKN SZABALYOZASA

Egy targy képének a targy vagy a fej mozgasanak kovetkeztében kialakuld oscillopsiat kovetéen kb. 70 ms mulva alakul ki a kép stabili-
zéaldsa céljabol a kompenzatorikus szemmozgas, ez SPEM, VOR vagy OKN. A 70 ms-os id6tartam a képfeldolgozashoz sziikséges.
A vestibulo-ocularis egy ési rendszer, mely az alacsonyabb rendd fajoknadl is megtaldlhato. Ez a rendszer a félkoros ivjaratokat
az agytorzsi centrumaik kozvetitésével a szemmozgaté agyidegmagokkal koti 6ssze, mitkodésének eredménye a fejmozgassal
ellentétes irdnyu szemmozgds, amely segiti az elcsuszé kép fixaldsat a fovean. Igy pl. a fej jobbra forditédsa sordn balra iré-
nyul6 horizontalis lassi szemmozgést latunk, majd ezt kovetSen gyors visszaallité mozgast (saccadot) az ellenkez iranyba,
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ez a vestibulo-ocularis reflex (VOR). Mikodése nélkiil a fej mozgasa soran oscillopsia jelentkezik. A vestibularis és az oculomotor
rendszer kozotti osszekottetést a nucl. vestibularisok biztositjak az FLM-en keresztiil. Az FLM nemcsak a nucl. V1. és az ellenoldali
nucl. ITI. kozott létesit kapcsolatot, hanem a vestibularis magok feldl, valamint a cervicalis izmokat szenzorosan ellaté szelvények
feldl érkez6 informaciokat is tovébbitja a hidban 1év6 FR felé. Utobbi kapcsolat a felelés az oculocephalicus reflex kialakulaséért.
Nagy kitéréssel jar6 fejmozgasok soran egymas utan tobbszor alakul ki a VOR, a fej rovid ideig tarté mozgasanal, pl. forgatdsnal
ritmusos, nystagmusszer( szemmozgds jon létre, a gyors fazis generaldsat az agytorzsi saccadgenerator sejtek végzik. A VOR kb.
40-45 s-ig képes fennmaradni, ezutdn megsziinik, és az OKN atveszi a VOR szerepét, a targy képét rogziti a fovean. Tartos forga-
tas soran kb. 40 s utdn a kezdetben magas kovetési sebességli VOR habitudlddik, egyre lassabb lesz, frekvencidja csokken, majd
kioltodik és ellentétes iranytt OKN jelentkezik. Az OKN fiziologidsan nemcsak vestibularis informaci6 hatdsara alakul ki, hanem
ha a nyugalomban 1évé fej elétt a latott kép gyorsan mozdul el. Fiziologias koriilmények kozott a VOR és az OKN egyiittmi-
kodve hangoljdk ossze a fej- és szemmozgasokat, az éleslatds érdekében. A VOR nemcsak tartds, hanem rendszeresen visszatérd
mozgasnal, pl. gyakorlasnal is csokken. Ez az adaptaciés mechanizmus pl. a torok kerengé derviseknél is megfigyelhetd, és ez
okozza, hogy a tengeri betegség el6bb-utébb megsziinik. A latétér egy pontjanak fixdlasa szintén csokkenti a VOR-t, a szédiilést és
az ezzel parhuzamosan megjelend vegetativ tiineteket, pl. hanyingert. A vestibulo-ocularis adaptaciés mechanizmusok ismerete
még mindig hidnyos. A korai adaptdci6 féként a vizudlis adaptacioval (azaz a fixalassal) valosul meg. A cerebellum az adaptacio
soran a vestibularis rendszer ,,ujrakalibrélasat” végzi, ebben a vizudlis rendszer is segitségére van. Kognitiv kontroll is érvényesiil
az adaptdcioban. Mar a test forgatdsanak elképzelése is ,kompenzatorikus” lassti szemmozgas (VOR lassu fézisa) kialakuldsahoz
vezethet. A motivécio, vizudlis figyelem és orientacié szintén meghatarozo, néhany masodperces forgds utan a vizualis figyelem
a latotér egy pontjara iranyitdsa képes csokkenteni a vestibulo-ocularis valaszt és igy a szédiilést.

Az OKN vagy vonatnystagmus a latotér egészének (a VOR habitudlodasat kovetGen) vagy egy elemének (pl. egy targy) mozgasi
ingerére alakul ki, hatdsara a mozgé targy képe stabilizalodik a retindn. Latencija kb. 80-100 ms, amely a lasst kovetés latencidjaval
azonos. Kivéltasahoz ép retindra éslatopalyara van sziikség. A mozgo kép hatasaraatargy mozgasanakiranyaval azonosirdnyt, lassd,
kévetd szemmozgas alakul ki, mely egészséges egyéneken a mozgas sebességével kozel azonos sebességli, maximalisan kb. 100%/s.
Ezutan a szemek visszaallnak a kiinduldsi dllapotba gyors, saccadmozgassal, ez alkotja az OKN masodik fazisat, majd a szemek j
célt keresnek és ismét kovetik azt. Az OKN-t a lassu kovetés iranya alapjan nevezziik el, és hasonléan a lasst kovetéshez (SPEM),
jellemz6 tulajdonsaga a gain vagy a kovetés foka, mely az OKN lassu fazis sebességének és az objektum mozgasi sebességének ha-
nyadosa, egészségeseknél ,,1” koriili. Az OKN miikodésekor a mozgd kép retinalis feldolgozésaban nincs torés, azaz a képet folyama-
tosan élesen latjuk, a mozgast lassabbnak érezziik, mig az OKN miikodése nélkiil oscillopsia jelentkezik, emiatt gyorsabb mozgast
észleliink. Az OKN lassu fazisat a SPEM palyaja hozza létre és részt vesz benne az azonos oldali oliva inferior. A gyors saccadfazist az
orbitaban 1év§ elasztikus és kollagén elemek fesziiltségének novekedése indukalja, és az agytorzsi saccadgenerator sejtek iranyitjak.
Mind a VOR-nal, mind az OKN-nél megfigyelhetd egy un. sebességraktarozé mechanizmus, melynek kévetkeztében a VOR/OKN-t
kivalto kortiilmények megszlinése utan néhany méasodpercig fennmarad a nystagmus. Ennek hatterében az 4ll, hogy az agytorzsben
1év6 vestibularis magok nem hagyjak abba a kornyezet vagy a fej mozgasanak megsziinése pillanataban a tiizelést.

A KONVERGENS SZEMMOZGASOK SZABALYOZASA

A konvergens-divergens szemmozgasok, a pupilla tdgassaganak és alencse dombortsaganak valtozasa egyiittesen jarul hozzd az éles-
latashoz, igy a konvergencia szabalyozdsa az accommodatios folyamatok része.

A saccadok generdlasahoz hasonldan a konvergens-divergens szemmozgasok praemotor generator sejtjei a mesencephalon és
a pons FR-aban talalhatéak. A konvergens mozgasok szabalyozasa részleteiben még nem ismert. Elterjedt megkozelités, hogy
a mesencephalonban a nucl. III. magcsoportja mellett fekvé Perlia-mag a konvergencia-kozpont. A frontalis tekintéskzpont
a corticobulbaris rostokon keresztiil éri el a Perlia-magot, mely végiil mindkét oldali m. rectus medialist beidegzi és létrehozza
a konvergens szemmozgast. Ez lehet gyors konvergens mozgas (saccaddal parosul), illetve lasst konvergens mozgas (SPEM-mel
tarsul). A saccad-, SPEM- és konvergenciaszabalyozo rendszer tobb ponton taldlkozik. A FEF, SEF, temporalis tekintéskozpontok,
ahatso parietalis kéreg (benne a parietalis tekintéskzponttal), a cerebellum flocculonodularis lebenye és a vermis is részt vesz a kon-
vergencia supranuclearis szabalyozasaban, illetve a colliculus superiorok szintjén és a kozépagyi és hidi FR-ban, pl. a saccadgenerator
sejteken keresztiil is kapcsolodik egymashoz a harom rendszer. A szabdlyozas pontos mechanizmusa nem ismert, de feltételezik,
hogy a gyors konvergens szemmozgasok motoros parancsa egyiittesen generalodik a frontalis tekintéskozpontban (FEF), majd par-
huzamos palydkon haladva jut el a Perlia-maghoz és a hidi sziinetsejtekhez (saccadgenerator sejtek egy tipusa), melyek 6sszehangoljak
a gyors és a konvergens szemmozgas végrehajtasat. A lasst, koveté mozgasok rendszere feltehetden a nucl. reticularis tegmenti
pontis-on keresztiil kapcsolddik a konvergencia szabélyozasahoz. A rendszerben részt vevé tobbi szerkezet a FEF-b6l szarmazd
motoros parancsot befolydsolja, hogy megfelelé mértéki és sebességii legyen a saccaddal egyiitt végrehajtott konvergens mozgés.

A SZEMMOZGASOK VIZSGALATA A BETEGAGY MELLETT

A vizsgalat soran megfigyeljiik a spontdn, fiirkészé szemmozgdsokat, majd a bulbusok helyzetét nyugalomban, kéros szemalldst,
nystagmust keresiink. Ezutdn a beteget rogzitett fej mellett arra kérjiik, nézze ujjunkat vagy pl. a tollunk hegyét, kéros esetben
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a fixdlds alatt szemmozgasok lathatok, pl. opsoclonus, ocularis flutter. A lassii kovets vagy vezetett szemmozgdsok vizsgalata
soran a beteget arra kérjiik, hogy szemeivel kovesse a kb. 50 cm tdvolsagban horizontilisan majd vertikdlisan lassan mozgé uj-
junkat, melyeket szé&ls6 helyzetben rovid idére megallitunk. Megfigyeljiik, hogy lathat6-e gyors, saccadszerti mozgas, nystagmus,
a mozgas kitérése minden irdnyban teljes-e, konjugdlt-e, illetve megkérdezziik a beteget, hogy van-e kettdslatasa. A parancsolt
szemmozgdsok (ezek akaratlagos saccadok) megitéléséhez arra kérjiik a beteget, ,nézzen jobbra, balra, fel, le!”. Egészséges
személynél teljes amplitiddval végzett konjugalt mozgdst lathatunk, nystagmus nem jelenik meg. A reflexes saccadokat is meg-
vizsgalhatjuk, bar erre ritkdn van lehetéség a mindennapi gyakorlatban, pl. ha az asszisztens hirtelen belép a vizsgalohelyiségbe.
A konvergencia vizsgalata soran ujjunkat kb. 60 cm téavolsagbol a beteg orra felé kozelitjiik, és arra kérjiik, ,nézzen az ujjunk he-
gyére!”. A vestibulo-ocularis reflexet (VOR) a beteg fejének lasst oldalra forditdsaval valthatjuk ki, ép rendszer mellett a bulbusok
konjugaltan a fejforditas iranyaval ellentétesen térnek ki, majd gyors konjugalt mozgast végeznek a fejforditas iranyaba. Az utébbi

1”»

reflex nem kooperalo, eszméletlen beteg esetén is vizsgalhatd. A vestibulo-ocularis rendszer kalorikusan is ingerelhetd, a félkoros
ivjaratokat hideg és meleg levegével vagy vizzel ingereljiik. A hideg leveg6vel torténd ingerlés soran ép dsszekottetések mellett
a szemek konjugdltan, lassan devidlnak az ingerlés oldala felé, mig meleg ingerlésnél az ellenkezd irdanyba. Az optokinetikus
nystagmus (OKN) vizsgalatdra alkalmas a savozott forgodob, esetleg valtakoz6 mintas papirlap. Az alterndlé mintazat (pl. fekete-
fehér sdvok) mozgdsanak hatdsdra kialakul az OKN. Mind a négy {6 irdnyban forgo savozott dobbal vizsgalhatunk.

A NEUROLOGIAI GYAKORLAT SZEMPONTJABOL JELENTOSEBB TEKINTESZAVAROK

Az agytorzstdl rostralisan elhelyezkedd struktirdk karosodasa esetén a szemmozgdsok konjugaltak maradnak, nystagmus
nem alakul ki. Mivel a saccadok szabdlyozasa contralateralis, ezért féloldali frontalis lebeny (benne a FEF) akut 1ézi6ja esetén
(pl. az a. cerebri media elzaréddasa miatt) az ép oldal tulmiikodése miatt a beteg a kdrosodds iranyaba tekint (,,a gocat nézi”).
A frontalis tekintéskozpontot érinté izgalmi allapot (pl. epilepsids roham) pedig a géc talmikodése miatt az ép oldal felé okoz
konjugalt deviaciot. A frontalis és a parietalis tekintéskozpont miikodészavara (pl. vascularis vagy degenerativ betegségben)
egyarant megnovelheti a contralateralis saccadok latenciajat és dysmetridt okozhat, de érinti az ipsilateralis lassu kovetést is, ami
saccadikussa valhat. A saccad dysmetria azt jelenti, hogy a saccadok nagysaga (=amplitudodja) nem megfeleld mértékd, a céltargy
elé (hypometrias), vagy a céltargyon tul (hypermetrids) ugranak a szemek. Ezek az eltérések szabad szemmel nehezen megitél-
hetdk, objektivizalasuk muszeres vizsgalattal, electrooculographidval (EOG) lehetséges. A féloldali parietalis karosodds okozhat
contralateralis ocularis apraxiat is, pl. corticobasalis degeneraciéban. Azt tapasztaljuk, hogy a beteg az ellenoldali parancsolt
szemmozgasokat (saccadokat) nem tudja kivitelezni, azonban ha a vezetett szemmozgasok (SPEM) vizsgalatdndl ujjunkat egyre
nagyobb amplitudéval mozgatjuk, a beteg képes ujjunkat kévetni.

A basalis ganglionok kdrosoddsa a frontalis és parietalis mitkodészavarhoz hasonléan hypometrids saccadokat és saccadikus
SPEM-et eredményez, pl. Parkinson-kdrban is ezt észlelhetjiik, a rutin vizsgalattal ezek az eltérések azonban nehezen megitélhetéek.

A thalamus 1ézidja mind horizontalis, mind vertikélis tekintészavart okozhat. Medialis thalamusvérzés esetén a szemek konju-
galtan devialnak az ép oldal felé. Egyesek azt feltételezik, hogy ennek hatterében az 4ll, hogy a vérzés irritativ tényezdként szere-
pel, és a szemek ezért devialnak az ép oldal és nem a 1ézi6 felé, holott a leszallo palya ebben a magassdgban nem keresztezédik.
Ha a thalamusvérzés komprimalja a lejjebb elhelyezkedd kozépagyat, s benne az riFLM-magot, akkor a szemek lefelé devidlnak,
konvergalnak és miosist észlelhetiink (“a beteg az orrat nézi”). Hasonlét lathatunk a diencephalo-mesencephalicus atmenetet
érint6 elvaltozasok, pl. pinealis tumorok, thalamusvérzés, kozépagyi infarctus esetén, ezek konvergencia spasmust is okozhat-
nak. Leirtédk cerebellaris és als6 agytorzset érint6 betegségekben, ill. Wernicke-Korsakoff-kérban is. A caudalis thalamus karo-
sodas a lefelé tekintés bénuldsat okozza a szomszédos riFLM-mag és bemeneteinek 1ézioja kovetkeztében. A thalamus k6zépsé
részének miikodészavara betegdgy mellett nehezen észlelhetd saccad dysmetriat hoz létre.

AmesencephalonbanfekvériFLM-magkarosodasianakegyikkovetkezményelehetapseudoabducensparesis,amely supranuclearis
eredet(i abdukcios gyengeség. Ritkan fordul el6, azonban a beteg bizonyos helyzetekben megjelend kett§slatast panaszol, és rutin
neuroldgiai vizsgalattal nem talalunk a diplopidt magyarazd eltérést, csak az EOG teszi mérhetévé az eltérést. A pseudoabducens
paresis lényege, hogy a horizontalis saccadok alatt az abdukal6 szem teljesen kitér temporal felé, de az addukaléhoz képest egyre
lassabban mozog, a szemek egyre inkabb divergalnak, emiatt a betegek gyakran azt panaszoljak, hogy olvasaskor nehéz a sor-
valtas. Kétoldali pseudoabducens paresist észleltek bilateralis paramedialis thalamus infarctusban is a kozépagy 1ézidja nélkiil.
A konvergens-retrakcios nystagmus szintén supranuclearis abdukcids, ill. konvergencia gyengeség, a felfelé iranyuld saccadok
alatt a vertikalis mozgas mellett gyors, aszinkron konvergens mozgas jelenik meg, illetve a bulbusok ritmikus retrakcidja. Kétol-
dali riFLM-kdrosodas esetén teljes vertikalis és torzids tekintésbénulas jon létre. A Cajal-mag az riFLM-mag mellett a vertikalis
tekintésért felel, 1ézidja a vertikdlis gyors szemmozgasok sebességét és kitérését csokkentheti. Ha a Cajal-mag mellett a fasciculus
longitudinalis medialis (FLM) is kdrosodik, Gn. vertikélis ,,one-and-a-half”-szindréma alakulhat ki. A szindréma lényege, hogy
mindkét szemen kdrosodik a lefelé tekintés, mig a 1ézi6 oldalan a felfelé tekintés is, de el6fordulhat ennek forditottja is.

A hid paramedialis FR (PPFR) [ézi6ja esetén elvész az ipsilateralis saccadok létrehozasdnak képessége, mérsékeltebb funkci6za-
vara a saccadok sebességének csokkenését eredményezi pl. a neurodegenerativ progressziv supranuclearis paresis (PSP) kezdeti
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stadiumaban. PSP eldrehaladott allapotdban a Parkinson-szindroma tiinetei mellett vertikalis tekintésbénulas alakul ki, késébb
akdr horizontdlis is. Az FLM lézidja internuclearis ophthalmoplegiit (INO) okoz, ha mellette a nucl. VI. is kdrosodik, “one-
and-a-half”-szindroma jon létre. Ezekrdl részletesen az 5.3.1. fejezetben, a 292. oldalon. A PPFR-ben fekvd saccadgenerator
sejtek kozé tartozo sziinetsejtek kdrosoddsa a saccadgenerdtor sejtek 6sszehangolt miikodésének zavarat okozzdk, a sziinet-
sejtek nem képesek gatolni az akaratlan saccadokat, ill. lasst horizontalis és vertikalis saccadok alakulnak ki. E16bbi esetben
egy targy fixdlasa alatt koros oszcillacidkat lathatunk az EOG-n, melyek amplitud6juktdl és irdnyuktol fiiggéen okozhatnak
un. square-wave jerks-et (1-5°-os amplitadd), macrosquare-wave jerks-et (5° és 15° kozotti kitérés), ocularis fluttert és durva
esetben opsoclonust (horizontalis, vertikalis, torziés dsszetevét is tartalmazo oszcillacid). A macrosquare-wave jerks és az
opsoclonus szabad szemmel is lathatd eltérés. Ezen jelenségek megfigyelhet6k a neurodegenerativ betegségekben is, pl. PSP-ben,
multiszisztémads atrophidban (MSA) ill. a PPFR-t érint8 cerebrovascularis 1éziokban. Az agytorzsi 1éziondl az ipsilateralis
OKN is kdros, a szemek mindig lemaradnak a mozgé savokrol, stlyos esetben az ipsilateralis OKN nem vélthato ki.

Az agytorzsi vestibulo-ocularis kapcsolat kétoldali megszakadasakor an. babafejtiinet alakul ki, ilyenkor a fej horizontlis ira-
nyt mozgatdsa kdzben a szemek kozépélldsban maradnak, mint a baba fejére festett szemek, ezt figyelhetjiik meg pl. az a. basilaris
elzarodédsa esetén. A PPFR egyoldali karosoddsa esetén a 1ézié oldala felé iranyulo, vestibularisan kivaltott szemmozgasok sem
alakulnak ki.

A cerebellaris kdrosodasok mind a SPEM-et, mind a saccadokat megviéltoztathatjik és nystagmust okoznak. A bulbusok 10-30°-kal
konjugaltan devialhatnak az ép oldal felé, és egy kozépvonalban elhelyezkedd targy fixdlasakor a szemek lassan kitsznak ebbe
a pozicioba, majd gyors mozgassal ismét a fixdlando targyra ugranak. A flocculonodularis teriilet egyoldali 1ézidja esetén a
szem mindig lemarad a mozg6 targytdl, a lasst kovetés (SPEM) saccadikus lesz, mig cerebellectomia esetén teljesen megsziinik
a lassu kovetés. A vermis kdarosoddsa esetén els6sorban saccad dysmetria alakul ki. A pedunculus cerebelli inferior és/vagy a
vestibulocerebellum 1ézi6ja a 1ézidval ellentétes irany OKN eltérését okozza.
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5.5. Az un. pseudoparesisek és kevert tipusi szemmozgaszavarok

FORNADI LASZLO SANDOR

BEVEZETES

A neuromuscularis junctio (NM]) kiilonosen kedvelt helyszine az autoantitest kozvetitette attakoknak, valdszintleg részben azért,
mert ott hianyzik a vér-agy gat védelme, tovibba a NMJ gazdag olyan ioncsatornakban, melyeknek jelentds az extracellularis teriik
és melyek igy a kering@ antitestek immunattakja altal konnyen elérhet6k. A NMJ alapeseményei a kovetkez8k: az ideg akcids poten-
cidlja a fokozatosan megnyilo fesziiltségfiiggd natriumcsatornak éltal generalédik. A csatornak inaktivalédasa és a fesziiltségfiiggd
kaliumcsatornak megnyildsa repolarizaljdk a membrant. Amikor az akcids potencidl eléri a véglemezt, ez a P/Q tipusu fesziiltség-
fiiggd kalciumcsatornak megnyildsahoz és a kalciumionok helyi bearamldsahoz vezet. Ez triggereli kb. 30 acetil-kolin-tartalma
hélyagocska (quanta) exocytosisat. Minden vesicula kb. 10 000 acetil-kolin-molekulét tartalmaz. Az acetil-kolin aztan atdiffundal
a keskeny synapticus résen és egy acetil-kolin-molekula kotédése az acetil-kolin-receptor a2 alegysége szabadon levé oldalaihoz a
kozponti ion porus révid megnyilasahoz és a kis kationok (f6ként natriumionok) bedramlasdhoz vezet. Ezaltal generalodik a végle-
mez-potencial, mely az izom akcids potencial propagaci6jat triggereli. Igy aktivalodik a kontrakcié. A neuromuscularis junctio (NMJ)
blokadja természetesen a vazizmok és a bulbaris motorium muikodészavara mellett a szemmozgat6 izmok gyengiilését, kimeriilését is
okozhatja. Ez indokolja a Neuro-Ophthalmologia kiadvanyunkban a kérdés részletesebb targyalasat. E téma a Neuro-Ophthalmologian
beliil azért is érdeklédésre szamot tarto fejezet, mert differencidldiagnosztikai jelentdsége igen nagy. Szamos, igaz, nem tul gyakori, de
sokszor nehezen felismerhetd és foleg sulyos, életveszélyes betegség elkiilonitésében segithet a klinikusnak. Exo- és endotoxicosisok,
autoimmun és paraneoplasticus folyamatok egyarant kivalthatjdk a neuromuscularis junctio kéros vagy elégtelen miikodését.
Az ophthalmoparesiseket ugyanakkor géndefektusok is okozhatjik, e korképek (az un. mitochondrium betegségek) azonban szamos,
néha az élettel nehezen Gsszeegyeztethetd egyéb sulyos tiinettel is jarnak. A congenitalis myasthenidk tiinetei kozt is jellemz&ek lehetnek
a szemtiinetek (ptosis, diplopia). A congenitalis mysthenidknak szdmos fajtdja ismert, mas és mas génhiba vezethet azonos vagy nagyon
hasonl¢ tiinetekhez, de az alapzavar - azaz a neuromuscularis junctio elégtelen vagy hibas miikodése — azonos. A szintén génhiba
okozta oculopharyngealis myopathidban a szemtiinetek mellett nyelészavar, tipusos nasalis dysphonia is fellép.

MYASTHENIA GRAVIS, MYASTHENIA SYNDROMA, MYASTHENIAS REAKCIO

A myasthenia gravis (MG) az 6sszes autoimmun korkép koziil a legegzaktabban igazolt, mind az antigén, illetve antitest, mind a
célszerv bizonyitottnak tekinthetd. Fé jellegzetességei: gydgyithatod betegség, de terapia nélkiil halalos kimeneteld lehet
(az immunmodulans kezelések bevezetése eltt kb. az esetek 1/3-a fatalis volt). Gyogyithatatlan betegséget is utanozhat,
mint a mozgatd idegsejt betegség (motoneuron betegség, amyotrophias lateralsclerosis, bulbaris paresis), ezért fontos korai
elkilonitésiik. A diagnozisig eltelt id6 atlagosan 5-6 év, sokszor 3-4 orvos létja a beteget, mig eljutnak a helyes diagnézisig.

Myasthenia-tipusok (ugyanakkor 6nall6 betegségentitasok):
1. Autoimmun myasthenia gravis, mely lehet spontan kezdet(i, neonatalis (myasthenids anya placentajan atjuté ellenanyagok
okozta transitorius myasthenia) és penicillamin ,indukalta” MG.
2. Hereditaer (congenitalis) myasthenia
3. Lambert-Eaton-féle paraneoplasids myasthenia syndroma (LEMS)

AZ AUTOIMMUN MYASTHENIA GRAVIS ]ELLEGZETESSI’{GEI:

a) A praedilectios izomteriiletek (ocularis, facialis, masticatoros, bulbaris motorium, vdzizmok) id6ben és lokalizdcioban
valtakozoan fellépd, néha izolaltan jelentkezd fokozoédo faradékonysdga, gyengiilése (pl. csak ocularis, csak bulbaris,
illetve generalizalt tiinetek). A tisztan ocularis esetek a myastheniasok 20%-4t teszik ki, ezeknek kevesebb mint 15%-a
generalizalddik az elsd 2 év utan. A primaer vagy masodlagosan generalizalodé esetek a beteganyag 80%-a, ezeknek 67%-aban
van jelen ptosis vagy ophthalmoparesis, 80% panaszol nyelési-ragasi nehézséget, 70%-uk nyak-, torzs-, végtaggyengeséget,
5%-ban érintettek a légzéizmok.

b) A harantcsikolt izmok a nap folyaman normal igénybevétel mellett bekovetkezd progressziv kimeriilése jellemzo.

¢) Pihenésre atmeneti restitcio kovetkezhet be.

d) A betegség lefolydsa szakaszos, remissziokkal-relapszusokkal tarkitott.
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e) Kolinészterdzgatld szer hatdsira gyors és kifejezett tiineti javulds kovetkezik be a legtobb esetben (edrophonium
chlorid = Tensilon-teszt).

f) Electromyographias vizsgalattal kimutathat6 az in. myasthenids reakcid, azaz 3 Hz-es repetitiv ingerlés hatdsara bekévetkezd
tipusos amplitadocsokkenés (decrement).

g) A myasthenids alapzavart, a miikod6képes acetil-kolin-receptorok szamanak csékkenése révén kialakulé neuromuscularis
blokadot a postsynapticus membran destructidjahoz vezetd, az acetil-kolin-receptorokhoz két6d6, dontéen IgG tipusu anti-
testek okozzak, melyeknek termelédése intrathymicusan indul meg az 8si myoid sejtek constituensei ellen. Ezen ellenanyagok
az esetek 85-90%-dban a neuromuscularis junctio acetil-kolin-receptorai (AChR) ellenes ellenanyagok, a fennmaradé esetek
40%-aban az izomspecifikus tirozin-kinaz-enzim (MuSK) ellenes ellenanyagok. Tisztan ocularis myasthenias esetekben
kb. 50%-ban taldlunk anti-AChR antitesteket.

h) Aspontdnremisszidazesetekkevesebbmint 10%-abanvarhato,gyodgykezelésnélkiil 1/3-ukhalmeg,adekvatimmunmodulans
kezeléssel 95%-uk kertilhet remisszioba.*

EGYEB BETEGSEGEKKEL KOMBINALODO MG!?

Leggyakrabban pajzsmirigybetegségekkel'>!*1* (hyper- és hypothyreosis), rheumatoid arthritisszel tarsul, de ismeriink nem
egy poly-, dermatomyositisszel, systemas lupus erythematosusszal, progressiv systemds sclerosisszal, Sjogren-szindrémaval,
psoriasissal, non-Hodgkin-granulomdval, anaemia perniciosaval val6 betegségasszociaciot. E betegségtarsuldsok messzemenden
atalakitjak a tiineti képet (nehezitve ezzel a diagnozist), befolydsoljak a korlefolydst, a betegség kimenetelét és terapids valaszait.
Gyakori az antikolinészterdz gyogyszer (Mestinon) rezisztencia vagy intolerancia, azonban az immunmoduldns terdpidk mind-
egyik betegségasszociacioban jo effektustiak, sokszor 6nmagukban is, de terapias kombinaciokban (pl. azathioprin és metil-
prednizolon) mindenképpen. Természetesen ezt a terapiat a tarsuld autoimmun betegség kezelésének szempontjai feliilirhatjak.
A thymectomia a tarsbetegség tiineti javuldsat is kedvezéen befolyasolhatja (pl. psoriasis).!”

Thymectomia az acetil-kolin-receptor ellenes antitest pozitiv, fiatal (45 év alatti), generalizalt myastheniasok esetében hozhat lényeges javu-
last, a mutéti esetek kb. 20%-aban teljes remissziot (B szint( ajanlas). Kordn elvégzett miitét és fiatal ndk esetében a tapasztalatok alapjan az
esély nagyobb a teljes remissziora. Az anti-AChR antitest negativ esetekben a thymectomia indikacidja ellentmondasos, jelen dsszirodalmi
adatok nem tesznek lehetévé semmilyen ajanlast ezen esetekben, a MUSK-ellenes antitest pozitiv esetekben pedig nem javasolt a thymectomia
annak hatdstalansaga miatt (C szint{i ajanlas). Thymomaval tarsulé myasthenia esetében a thymoma exstirpatio fiiggetleniil a myasthenia
tipusatol vagy enyhébb eseteitél mihamarabb elvégzend (a cél itt nem a myasthenia befolyasoldsa, hanem a tumor eltévolitésa).*

GYOGYSZEREK ALTAL ,,KIVALTOTT” MYASTHENIA

Szamos gyogyszerrdl ismert neuromuscularis ingeriiletatvitelt ronté hatdsa, mely myasthenids tiineteket okozhat, latens
myasthenidt manifesztdlhat. Ezen gyogyszerek természetesen myasthenidban ellenjavalltak!*

Abszolut ellenjavallatot képeznek myasthenidban az izomrelaxans hatasti szerek, a relaxdns hatdsi sedato-hypnoticumok
(elsésorban meprobamat és benzodiazepinszarmazékok), antibiotikumok kozill a depolarizalé hatastak (tetracyclinek,
streptomycin'$, kanamycin, neomycin, bacitracin, colistin, telitromycin stb.), illetve a fluorokinolonszdrmazékok (ciprofloxacin,
ofloxacin, norfloxacin stb.) Relativ ellenjavallata szimos gydgyszernek van, pl. a béta-blokkoldk, kalciumcsatorna-gatlok alkal-
mazasa is csak koriiltekintéen, redukalt dozisokkal ajanlhatd. Fentiekben felsorolt gyogyszerek valédi myasthenidt nem okoznak,
csak a latens myasthenia manifeszticiéjat vagy a mar fenndllo betegség rosszabbodasat. Elhuzédo, dozistiiggd myasthenids re-
akciot a rheumatoid arthritisben kiterjedten alkalmazott D-penicillamin'® okozhat. Azon rheumatoid arthritises esetek, melyek
D-penicillamin-kezelés utdn antitesttermelés, elektrofizioldgia és HLA-susceptibilitas szempontjabol myasthenidra jellegzete-
sek, feltételezhetéen latens MG esetei, melyek a penicillamin provokal6 hatasira manifesztalodtak, hasonléan a thymoma miitéti
eltavolitasa utan azonnal kezd6dé, illetve sokszor egyéb miitét utan a respiratorrél levélasztds soran észlelt esetekhez.

A myasthenia gravis differencidldiagnoézisa
A MG rendkiviil valtozatos, gyakran féloldali, fluktualé, sokszor évekre remittdl6 okularis (és persze egyéb predilekciés izom-
teriileteket is érintd) tiineteket okozhat, ezért szamos okularis szimptémaval jar6 korképtdl kiilonitend el.

1. Toxinok okozta neuromuscularis blokaddal jaré korképek

A novényi és allati eredetli mérgek, illetve baktériumtoxinok éltal okozott korképek koziil a klinikai gyakorlatban a curaremérgezés,
a botulismus és a diphteria birnak gyakorlati jelentoséggel. A curaremérgezés antidotuma, a physostigmin - 1934-ben egy fiatal angol
orvosnd, Mary Walker! jévoltabdl - egy addig befolydsolhatatlan, gyakran haldlos kimenetelli izombetegség, a myasthenia gravis az-
Ota is legfontosabb tiineti gyogyszerévé valt.? A felismeréshez a két korkép felt(ing tiineti hasonldsiga vezetett. Csak késébb igazolo-
dott, hogy mindkét esetben a neuromuscularis blokad felel6s a szimptomakért. A Clostridium botulinum nevii baktérium toxinjdval
fert6zott élelmiszerek, illetve anaerob fert6zott lagyrészsériilések ttjan bekovetkezd mérgezés a neuromuscularis junctio acetil-kolin-
felszabaduldsdnak gatlasa révén jon létre. A toxin kdrositja a kp.-i idegrendszert és a kornyéki idegeket is. A botulismus® klinikai képét
szemizombénuldsok (pl. myastheniara jellemzé gravis, legtobbszor bilateralis ptosis), a cholinergias autoném beidegzés zavarai (csok-
kent konny- és nyaltermelés, accomodatids bénulds, tag, abszolut merev pupillak), bulbaris tiinetek (nyelés-, beszédzavar), érzészavarok
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jellemzik. A harantcsikolt izomrostok gyengesége, bénuldsa elszor a fej és nyak izmain 1ép fel. Szimptomatoldgiailag utobb emlitett tu-
lajdonsag jol elkiiloniti a szintén akutan fellépd, de ascenddlé (Landry tipusu) polyradiculoneuritises bénulastdl, azaz a Guillain-Barré-
szindrématol). A folyamat végiil rekesz-, illetve 1égzésbénulashoz vezethet, a fatalis kimenetel id6ben alkalmazott intenziv terapidval
el6zheté meg (hasonloéan a Guillain-Barré-szindroma vagy a myasthenia gravis kritikus eseteihez). A fudroyans kezdeti oculobulbaris
motoriumot gyorsan involvalé myastheniatol a pupillomotoros rostok korai bénulésa, a jellegzetes kétoldali tag, abszolut merev pupillak
kiilonboztetik meg. A beteg alapos vizsgalata ez esetben is meghaldlja az igyekezetet, mert a totélis bilateralis ptosis az egyébként szembe-
tnd pupillazavart elfedheti és az egyéb, e két korképben azonos tiinetek, mint a nazalissa valo hangszin, a nyelési és 1égzési nehezitettség,
a diffiz vazizomzati gyengeség myasthenia vagy Guillain-Barré-szindroma iranyéba terelheti a klinikus gyanujat. Természetesen e
harom korkép EMG-ENG vizsgalattal koran elkiilonithetd. Intenziv osztalyos dpolas, sziikség esetén asszisztalt gépi 1élegeztetés mellett
a botulismus a legtobb esetben meggyogyul (axonal resprouting). Polyvalens antitoxin alkalmazasanak hatékonysagaval kapcsolatban
a szakérték véleménye megoszlik. A Corynebacterium diphteriae toxinja hasonlo tiineteket okoz, a szemmozgaszavar elsdsorban az
oculomotorius beidegzési teriiletén jelentkezik, accomodatids bénulds, lagyszajpad-bénulds és sensomotoros polyneuropathia tarsulhat
hozza. Kigyo-, skorpio- és pokméreg is okozhat neuromuscularis transzmisszios zavart. Dardzscsipés utan kialakult myasthenids jellegti
neuromuscularis transzmisszids zavar és dermatomyositis egyiittes el6fordulasanak haldlos kimeneteld esetérdl a hazai irodalomban
1979-ben szamoltak be*. Magyarorszagi nagy myasthenids beteganyagunkban tobb dardzs-, illetve kullancscsipést rovid id6n beliil ko-
vetd igazoltan autoimmun myasthenids eset ismert. Nem vilagos az 9sszefiiggés, azonban feltételezhetd, hogy az autoimmun folyamat
beinduldsa a toxin elleni immunvalasz tévutjaként értékelhetd (a feliileti antigének hasonldsaga valoszint).

2. A paraneoplazias szindromak egyik legismertebbike, a leggyakrabban kissejtes tiidécarcinomahoz tarsuld myasthenids szindro-
ma (Lambert-Eaton-Rooke) ?° néha cryptogen forméban jelentkezik, tiinettanilag a myasthenia gravistél megkiilonbézteti az, hogy a
craniomotorium (és igy a szemizmok) nem érintett, csupan a medence és az alsé végtag proximalis izmai. A Lambert-Eaton paraneoplazias
myasthenia szindrémaban (LEMS) az antikolinészteraz-terapia hatastalan. A tipusos, kissejtes tiiddécarcinomahoz (SCLC) tarsulé Lam-
bert-Eaton-szindroma is immuntermészet(i, a keringé antitestek praesynapticusan a fesziiltségfiigg6 kalciumcsatornékat (VGCC) blokkol-
jak, megakadalyozva az acetil-kolin-felszabaduldst. Immunmoduldns terapia, plasmapheresis és guanidin-hidroklorid-terapia ajanlhatd.

3. Szerzett neuromyotonia (Isaacs’ syndroma, ANMT)

Az ANMT Kklinikai tiinetei izomrangasokkal (myokymia) és izomgorcsokkel (cramps), néha izomgyengeséggel és csokkent verej-
tékezéssel jellemezhetSk. Paraesthesidk szintén felléphetnek és néha kozponti idegrendszeri manifesztacidi is vannak (alvaszavar,
hangulatzavar, hallucindciék). ANMT tarsulhat thymomaval (az esetek kb. 15%-aban), myasthenia gravisszal és SCLC-vel. Akar
a myasthenia gravis provokélhato penicillaminnal. Az EMG irreguldrisan fellépé kettGs, harmas vagy tobbszors motorosegység-
kisiiléseket mutat, melyekben az intraburst motoros egység frekvencia magas (40-300 Hz). Ez a motoros idegek axon terminalisaiban
alakul ki. Az aktivitas az alvas alatt és dltaldnos érzéstelenitésben is folytatodik, és e tulajdonsagaiban kiilonbozik a Stiff-Person-
szindréma kistiléseit6l. Sok betegnél az alapzavart a fesziiltségfiiggd kaliumcsatorndk (VGKC) elleni antitestek okozzak.

4. A pajzsmirigy betegségeihez (hyper- és hypothyreosis) myopathia és myasthenia egyarant tarsulhat. Az endokrin
ophthalmopathia (exophthalmus) klinikai megitélése sokszor igen nehéz, mert az oedemas bulbus elvaltozasok sokszor mechanikai
mozgdaskorlatozottsagot okoznak, ettél nehéz elkiiloniteni a valédi ophthalmoplegiat, mely leggyakrabban a m. rectus superiort érinti.

5. Az ocularis myopathiak?"?22> MG-tél valo elkiilonitése igen fontos. Az izolalt, csalddi halmozddésu szemizom-dystrophia na-
gyon lassan progredidlva vezet a szemizmok mozgaskorlatozottsagdhoz és ptosishoz. Az ilyen 6roklott forma a szerzett ptosisok
kozel harmada. A nyelés és beszédzavarral jaré format, mely ritkdn myasthenias csaladban is el6fordulhat, oculopharyngealis
dystrophia?+? (
nem érintették, Graefe-féle ophthalmoplegia externa progressiva betegségcsoportba soroltak, neurogén karosodast feltételezve.

OPMD) néven ismerjiik. Kordbban a lassan progredialé szemizom-dystrophidkat, melyek a bels6 szemizmokat

Nagy biopszias anyag ismeretében azonban nyilvanval6va vélt, hogy ezen esetek jelentds része myogen, szvettanilag szabélyta-
lan szerkezet(i voros szint toredezett rostok észlelhetdk (,ragged red fibers”) a metszeteken.
A mitochondrium-betegségek kozott felfedezhetiink olyan klinikai szindromdkat, melyek ophthalmoplegiaval és a fentiekben jel-
lemzett szovettani elvaltozasokkal jarnak. A mitochondrialis betegségek a mitochondrialis DNS molekuldris defektusaival jellemzett
multiszisztémds korképek. A Kearns-Sayre-szindroma és a progressziv ophthalmoplegia externa (PEO) materndlis 6roklodésti korképek.
Jellegzetességeik:

 progressziv ophthalmoplegia externa,

e retinitis pigmentosa,

o tarké-villizomzati gyengeség,

o liquor barrier zavar,

o demencia,

o cerebellaris ataxia,

o halldskdrosodds,

o aszivingeriiletvezetési zavarai, mely utobbi miatt pace-maker hijan sokszor életveszélyes allapot alakul ki.

Molekularis bioldgiai vizsgalattal a mitochondrialis DNS deléciéi mutathatok ki.
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6. A 20. életév tajan manifesztalodik a masodik leggyakoribb hereditaer izom-dystrophia, az eredetileg Steinert-Curschmann
dltal leirt dystrophia myotonica (DM)*"?%. Ennek 2 formdjat kiilonitették el genetika és tiinettan alapjan. Az I. tipusu DM-ben
(mely trinucleotid repeat betegség), a tipusos myotonias reakcié mellett kétoldali ptosis, myopathias facies, distalis indulast
izom-atrophia és gyengeség mellett plusztiinetként cataracta, kopaszodas, hypothyreosis, hypogonadismus, hallaszavar
jelentkezhet. A sziv ingeriiletvezetési zavarai hirtelen szivhaldlt okozhatnak, 1égzési elégtelenség is lehet kezdeti tiinet. Ritka
pillacsapas, convergentia-gorcsok és pseudo-Graefe-tiinet szinesiti a szemtiineteket. Genetikai vizsgalat hazankban is hozzafér-
hetd: a DMPK (DM protein-kindz) génben a CTG-ismétl6dés méretének meghatarozasa torténik PCR analizissel. Az 6roklédés
autoszomadlis domindns. A II. tipusi DM tetranucleotid repeat betegség, ebben szemtiinetek nincsenek, kevésbé kifejezett
az atrophia és izomgyengeség; myalgia, izomgorcsok domindlnak.

7. Polymyositis, dermatomyositis énmagukban is okozhatnak MG-ra emlékeztet6 tiineteket, igen ritkan tarsulhat is egymassal
e két betegség. Elsdsorban a sulyos, nyelészavarral jar6 formak elkiilonitése nehéz, az EMG-ENG és szovettani vizsgalat azonban
egyértelmiivé teszi a diagnozist. Szerencsére mindkét betegségben azonos immunterdpiak jonnek széba (szteroid, plasmapheresis,
azathioprin) és egyformadn jé effektussal mindkét betegségben, de azok tdrsuldsaban is. Ritka tiinetegytittes az idiopathids orids-

sejtes polymyositis, mely thymomaval, myocarditissel jar, ezenkiviil MG-ra jellemzd tiinetek és néha pajzsmirigybantalom kiséri.

8. A congenitalis ptosisok, melyeknek oka leggyakrabban agyidegmag-hypoplasia, egy vagy kétoldaliak lehetnek, az esetek tobb-
ségében familiaris halmozddassal. A Moebius- szindréma szintén congenitalis agyideg-hypo- vagy -aplasia, a ptosis mellett egyéb
ophthalmoplegids jelenségekkel, illetve nuclearis facialis paresissel, ritkan egyéb agyidegmag-karosodassal.

9. A motoneuronbetegségekben is felléphet MG-hoz hasonlitd izomgyengeség, s6t az amyotrophids lateralsclerosis (ALS) és MG tar-
suldsa el6fordult a hazai irodalomban is?’. Azonban lényeges megemliteni, hogy ALS-ben az ocularis motorium soha nem érintett!
Ez fontos differencidldiagnosztikai kritérium. Erdekesség, hogy a myasthenids tesztként alkalmazott cholinerg szer, az edrofonium-
klorid (és a tobbi kolinergikum is), az ALS szindrémara oly jellemzé fasciculatiokat facilitalhatja, rejtett tiinetet felszinre hozva.
Ez is segithet az elkiilonitésben. A szemhéjakon jelentkezd, kolinergikum-tuladagolasra jellemz6 apré rdngasokat ,twitching”-
nek nevezi az angol irodalom. A periférids mozgaté neuron betegségei koziil a Kugelberg-Welander-féle pseudomyopathias tipust
juvenilis spinalis izom-atrophia® tiinetei kozt ugyanigy eléfordulhat ophthalmoplegia, mint a szintén juvenilis Fazio-Londe-féle
spinalis izom-atrophidban®, mely utobbinal a kétoldali ptosis és a myopathias facies kifejezetten MG-ra emlékeztetd. E forméban a
mozgat6 agyidegek mellett a nervus phrenicus is érintett, a gyermekek élete respiratorban némileg meghosszabbithat6. MG-t6l valé
elkiilonitésére a Tensilon-test, illetve EMG vizsgalat, esetleg biopszia alkalmas (neurogén 1ézi6).

10. Nuclearis, internuclearis és supranuclearis ophthalmoplegidk. A MG valtozatos szemtiinetei imitalhatjak csaknem va-
lamennyi neurogén eredetli ophthalmoplegia megjelenési formdit. A supranuclearis beidegzési zavar kovetkeztében fellépd
Duane-féle retractios szindromaban, a m. rectus externus bénuldsat az érintett szem adductidjakor fellépé bulbus retractio és
szemréssziikiilet kiséri. EMG-vel a kiils6 és bels6 egyenes szemizom szimultan beidegzése mutathatd ki. A myasthenidban eléfor-
dul6 retractiés szindrémat, mely a Duane-szindrémahoz hasonlé tiinetekkel jar, elséként Szobor észlelte és irtale MG-ban szen-
vedd betegen®. Hasonlénak latsz¢ tiineteket foglal magéba a Horner-szindroma, mely leggyakrabban retroolivaris emollitioban,
a PICA ellatasi teriiletében kialakul6 keringési zavar kovetkeztében fellépé Wallenberg-szindromaban fordul el6. A Horner-
szindrémdaban a szemréssziikiilet és enophthalmus mellett pupillasziikiilet is észlelhet, és éppen utdbbi tiinet farmakologiai
teszttel torténd vizsgalata alkalmas annak eldontésére, hogy praeganglionaris (centralis) vagy postganglionaris sympathicus
rostok kdrosoddsarodl van-e sz6 (Paredrin-test). A congenitalis ptosis egyik féloldali tipusaban az allkapocs nyitasa és enyhe
oldalirdnyd mozgatdsa az érintett szemhéj kinyildsahoz és a szemrés tagulasiahoz vezet, mely normal beidegzés utjan nem
valosithaté meg. Ez a Marcus—Gunn-phenomen (mas néven winking jaw reflex), melynek oka a craniomotorium internuclearis
kapcsolatainak congenitalis hibdja folytan jon létre.

Az internuclearis ophthalmoplegia®, melyet leggyakrabban féloldali 1ézi6 okoz (pl. sclerosis multiplexben, agytorzsi vascularis
lézidban vagy Wernicke-féle encephalopathia haemorrhagica superiorban), az érintett oldali szem adductids képtelenségében
nyilvanul meg oldalra tekintéskor, mig a masik szem oldalra jol kitér, az érintett szem a kézépvonalban marad. Az abducalt
szemen monocularis nystagmus észlelhet6. A hattérben a fasciculus longitudinalis medialis (FLM) féloldali 1ézidja 4ll.
Az ,ophthalmoplegia one and a half”, azaz masfeles ophthalmoplegia a pontin tekintési kozpontnak és az FLM-nek egyiittes
karosodasa esetén jon létre (leginkabb sclerosis multiplexben), a horizontélis tekintés bénuldsahoz internuclearis ophthalmoplegia
tarsul. Ez szintén utdnozhatja a myasthenids szemmozgaszavart.

11. Demyelinisatios korképek. A leggyakoribb és legismertebb demyelinisatios korkép a sclerosis multiplex (SM), melynek
szemtiineteiért a szemmozgatd agyidegmagvakat a tekintési kdzpontokkal és egymassal 6sszek6td palydk elveldtlenedése a fe-
lelés, supra- és internuclearis ophthalmoplegidk fluktuald, remittald, véltozatos megjelenése folytan hasonlithat a myasthenias
ocularis manifesztaciokra (pl. az anamnézisben szereplé révid ideig tartd, kideritetlen hattert diplopidk eldzménye utan sok
évvel késébb MG, illetve SM, mint korok, egyforma valdszintiséggel manifesztalddhat). E két betegség asszocidcidja ritkan for-
dul eld, elkiilonitésitk (mivel a Tensilon-teszt néha dlpozitiv eredményt ad) tipusos anamnézis és klinikum hidnyaban vizualis

kivaltott valasz (VEP) és koponya-MR-vizsgalat alapjan akar ambulanter is lehetséges. A (Landry)-Guillain-Barré—(Strohl)-
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szindréma’*** (polyganglio-radiculo-neuritis) nemcsak néhdny jellegzetes tiinetében, hanem terapidjaban is kozel 41l a MG-éhoz.
Sokszor virusinfekcidhoz csatlakozo hirtelen kezdete, a gyorsan progredialé ascendald periférids bénulds, mely raterjed néha a
rekeszizmot (azaz a C-4 gyokot) dtugorva az agyidegekre, gyakran kétoldali ptosist, nyelés- és beszédzavart, facialis bénulast
is okozhat, fenomenolégiailag hasonlithat a MG fudroyans bulbaris formdjara. Ha pedig rekeszbénulas is fellép, a myasthenias
krizistél a Tensilon-proba és természetesen az EMG-ENG kiilonitheti el. Szerencsére mindkét betegségben életmentd, gyors
tlineti remissziot okozo kezelés dll rendelkezésre hazdnkban is a plasmapheresis révén. Néha csak a retrospektiv anamnesztikus
és tiineti elemzés vezet korrekt diagnozishoz az olyan esetekben, amikor heteroanamnézis nem all rendelkezésre és a beteg
légzési krizis allapotdban érkezik az intenziv osztalyra a rohammentével. A Miller-Fisher- szindroma®**”?® a demyelinisatios
polyneuropathiak egyik formaja, elsésorban fiatalokon fordul el6, az ophthalmoplegia-ataxia-areflexia tridszhoz pupillatiinetek
és facialis bénulds is tarsulhatnak, a liquor dsszfehérje-tartalma magas. A Bell-jelenség megtartott az akaratlagos felfelé tekintés
bénulasa ellenére. E jelenség és az Adie-pupilla jelenléte agytorzsi érintettség szerepét tamasztja ald. A prognozis dltalaban jo, de
egyes esetekben légzésbénulds is felléphet.

OsSZEFOGLALAS

A szemizom-paresisekkel és egyéb szemtiinetekkel jaré neurologiai kérképek targyaldsa a Neuro-Ophthalmologia tdrgykoré-
ben kiemelt fontossaggal bir annak fényében, hogy ezen korképek elkiilonitése kiilonosen a siirgdsségi esetekben, anamnézis
hianydban igen nehéz. Sokszor életveszélyes korképekrdl van szo, akar a curaremérgezésre, botulismusra, akar a myasthenia
gravis (MG) vagy Guillain-Barré-szindroma (GBS) krizisallapotara gondolunk. Ilyen esetekben ,,jol johet”, ha egy-egy tiineti
jellegzetességet (utalok itt a botulismus okozta abszolut merev pupilldkra), vizsgalati lehetdséget megérziink az emlékezetiinkben
(kiemelem az EMG-ENG vizsgalatot). Ezeket adott esetben segitségiil hivhatjuk annak érdekében, hogy az adekvit, sokszor élet-
mentd terapiat (példdul MG vagy GBS esetében a plasmapheresis kezelést) idében elkezdhessiik. Mas megkozelitésben sokszor
a szemész vagy a fiil-orr-gégész ,,szem-fiilessége” (elnézést a szdjatékért) révén sikeriil egyes neuroldgiai korképek kellé idében
torténd felismerése és kezelése, példdul a myasthenia gavis vagy sclerosis multiplex eseteiben, hiszen sokszor a betegek naluk
jelentkeznek els6 panaszaik alapjan.
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SOMLAI JUDIT

1. AZUGYNEVEZETT NEM IZOLALT
SZEMIZOMPARESISEK

Ebbe a csoportba azokat a szemmozgaszavar formakat
soroljuk, amelyeknél egyidejtileg kett6, vagy mindhdrom
szemmozgatd agyideg paresis okoz szemmozgatd és/vagy
pupillomotoros tiineteket. A sériilés létrejohet az agyideg
agytorzsi szakaszan, vagy abbol kilépve az ugynevezett
fascicularis szakaszon. Intraaxialis nem izolalt paresisnek
nevezziik a 1ézidt, ha a szemizmokat beidegzé agyideg
magva és/vagy az abbdl kilépé axon sériil, egyidejiileg az
agytorzs valamelyik hosszupalydjaval. Extraaxialis nem
izolalt szemizomparesisekrél akkor beszéliink, ha a harom
szemmozgatd agyideg sériilése a koponyaalapon, a sinus
cavernosusban, az orbitacsicson, vagy a szemgddorben
eredményez egyiittesen neurogen parézist.Az intraaxialis
agytorzsi tiinetegyiittes leggyakrabban az agytorzsi vérella-
tasi zavar kovetkeztében alakul ki, de sclerosis multiplex, a
hid glioméja és az agytorzset kiviilrél komprimalé térfogla-
16 folyamatok is okozhatjak. Mivel a 1ézi6 oldaldn szemizom
bénulds, a keresztez6d6 hosszupdlya érintettség miatt pedig
ellenoldali hossztpalya tiinet figyelheté meg, ezért alterna-
16 tiinetegytittesnek is nevezziik. Az axonkdrosodas tipusa
egyben jelzi a kdrosodds magassagat.

1.1. INTRAAXIALIS NEM IZOLALT SZEMIZOMPARESISEK
1.2. EXTRAAXIALIS NEM IZOLALT SZEMIZOMPARESISEK

Az un. kevert tipust szemmozgaszavarok osszefoglalo tablazata

1. AZ UGYNEVEZETT NEM-IZOLALT SZEMIZOMPARESISEK
1.1. Intraaxialis agytorzsi tiinetegyiittesek
1.2. Extraaxialis - nem izolalt szemizomparesisek
1.2.1. A koponyaalapi 1éziok okozta extraaxialis
szemizomparesisek
1.2.2. A pyramiscstcs és kornyékének megbetegedései okozta
extraaxialis paresisek
1.2.3. Szemizomparesissel is tarsuld sinus cavernosus
tiinetegytittesek
1.2.4. Vascularis megbetegedések
1.2.5. Az orbitacsucs és a fissura orbitalis superior régidk
megbetegedései okozta szemizomparesisek
1.2.6. Az intraorbitalis folyamatok okozta szemizom-
megbetegedések

2. A MYOGEN PARESISEK
2.1. Myopathiak
2.1.1. Velesziiletett vagy primer myopathiak
2.1.2. Masodlagos, anyagcsere-eredetii myopathiak
2.1.3. Mésodlagos, endokrin megbetegedések okozta
myopathidk
2.2. Ocularis myositis

3. AZ OCULARIS MYASTHENIA GRAVIS

1. abra: 1. tablazat
Az un. kevert tipusti szemmozgdszavarok dsszefoglalo tablézata

INTRAAXIALIS AGYTORZSI TUNETEGYUTTESEK ~ OKAI

SZEMTUNETEIL

Dorsolateralis nyultvel§ tiinetegyiittes
(Wallenberg-szindréma)

Ventrocaudalis hid tiinetegytittes
(Millard-Gubler- vagy Foville-szindréma)

Nucleus ruber szindréma
(Benedict-szindroma)

Pedunculus cerebri szindroma
(Weber-szindroma)

Nothnagel-szindroma

Parinaud-szindréma

Oka: arteria vertebralis (AV), arteria
cerebelli inferior posterior (PICA)
keringési zavara

Oka: arteria basilaris (AB) circumferens
againak (AICA) elzarodasa

Oka: az arteria basilaris (AB)
interpeduncularis agai és az arteria
cerebri posterior (ACP) elzarodasa

Oka: arteria cerebri posterior (ACP)
interpeduncularis dgainak és/vagy az
arteria chorioidea posteriosnak (AchP)
az elzarédasa

Oka: arteria posterior cerebri (APC)

Oka: arteria cerebri posterior (APC)
- P1, hosszt circumferens dgak

Horner-szindroma - centralis
szimpatikus rostsériilés,
ipsilateralis ocularis tilt reakcio, OTR

Azonos oldali abducens paresis és/vagy
periférias részleges arcidegbénulas,
ipsilateralis Horner-szindréma
Ipsilateralis nervus oculomotorius
paresis

Azonos oldali nervus oculomotorius
paresis

Egy vagy kétoldali nervus
oculomotorius paresis

Fel és/vagy lefelé tekintés bénuldsa

2. abra: 2. tablazat
Az intraaxialis agytorzsi tiinetegyiittesek osszefoglalé tablazata
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Extraaxialis nem izolalt szemizomparesisekroél akkor beszéliink, ha a harom szemmozgat6 agyidegek

« akoponyaalapon,

« asinus cavernosusban,

« azorbitacsticsban, vagy

o aszemgddorben
sériilnek meg, és okozhatja a két vagy hdrom szemmozgatd agyideg egyidejli miikodészavarat. A nervus oculomotorius
fasciculusai az agyallomanyt elhagyva a koponyaalapon az arteria cerebri posterior és az arteria cerebelli superior k6z6tt halad-
nak 4t, és az arteria communicans posterior mentén, majd a bazison el6refelé haladnak a nervus trochlearis, a nervus trigeminus
és a nervus abducens agyidegekkel, és igy lépnek egyiittesen a sinus cavenosusba. A nervus trigeminus 1. dgaval egyiitt a hdrom
szemmozgato agyideg a fissura orbitalis superioron keresztil jut az orbitaba. A klinikum szdmadra fontos anatémiai tény, hogy a
nervus abducens a processus clinoideus és a pyramis csticsa kozott 1épi at a durat, és jut a sinus cavernosusba. Ezen anatomiai
adottsdgok alapjan a szemmozgat6 agyidegek extraaxialis 1ézidit a kovetkezé mddon csoportosithatjuk:
1.2.1. A koponyaalapi 1éziok okozta extraaxialis szemizomparesisek
A koponyabdzison haladé rostok sériilései létrejohetnek monoszimptémasan:

1.1. Az extraaxialis nem izolalt szemizomparesisek

1.2.1. A koponyaalapi 1éziok okozta extraaxialis szemizomparesisek
1.2.2. A pyramiscsucs és a kornyéki megbetegedések okozta extraaxialis paresisek
1.2.2.1.Gradenigo-szindréma
1.2.2.2. Sinus lateralis thrombosisa
1.2.2.3.0rrmellékiiregek és/vagy nasopharynx carcinomdja
1.2.3. Szemizomparesissel is tarsul6 sinus cavernosus tiinetegytittesek
1.2.4. Vascularis megbetegedések
1.2.5. Az orbitacstics és a fissura orbitalis superior teriileteinek megbetegedései okozta szemizomparesisek
1.2.6. Az intraorbitalis folyamatok okozta szemizom megbetegedések

o Azarteria communicans posterior aneurysma kozvetlen kompresszidja: heves fdjdalom, fénymerev pupillatiinet.

« Ritkabban okozhat csupan egyetlen agyideg tiinetet az arteria cerebri posterior aneurysmaja.

« Transtentorialis herniatio: névekvd féltekei térfoglalé folyamatoknal, uncus gyri hippocampi a tentorium széle ald tiiremkedve,
nervus oculomotorius a tentorium szélhez nyomodik, anisocoria (figyelmeztetd tiinet!), fénymerev pupillak (lasd részlete-
sebben a 4.2.1. szadmu fejezetben a 247. oldaltdl és a 4.3.1. szamu fejezetben a 256. oldaltol).

o A centralis herniatio koponyatiri nyomdasfokozddasa sordn tobbnyire gyermekkorban jon létre a hatsé skala daganat, vagy
agykamradaganat: hydrocephalus, szimmetrikus oldalkamra tagulat, majd az agytorzs lefelé hernidlodasa, egy- vagy kétoldali
nervus abducens sériilés, sulyos neuroldgiai tiinetek mellett.

Mindharom agyideg funkcidzavarat - multiszimptomas formajat - figyelhetjiik meg a kovetkez6 bazisfolyamatokban:

« meningitisek (bakterialis, TBC, gombafert6zés okozta, vagy carcinomatosus folyamat)

o kozvetlen terjedésti carcinomaattét (mellékiiregekbdl, orrgaratbol)

o szisztémas megbetegedések: sarcoidosis, herpes zoster, Guillain-Barre-szindroma

o arteria basilaris aneurysma dilatécidja, ectasidja

o koponyaalapi daganatok: pl. chordoma, carcinoma

o koponyaalapi torés

1.2.2. A pyramiscstcs és a kornyéki megbetegedések okozta extraaxialis paresisek

A pyramiscsucs és a processus clinoideus kozt furja at a durat a nervus abducens. Egyoldali sériilésének legygakoribb okai:
1.2.2.1.Gradenigo-szindréma

A sziklacsont felé terjedé kozépfiilgyulladds vagy mastoiditis nem csupdn a csont dlloményaban okozhat gyulladast, hanem
a kornyéki sinus petrosus thrombosisahoz is vezethet. Tiinetek: nagy fdjdalom, a n. abducens paresise mellett a nervus facialis,
nervus vestibulocochlearis és a nervus trigeminus érintettsége is kialakul.

Differencidl diagnosztika: Ramsay-Hunt-szindroma, geniculatum herpes zoster fert6zés — fiilerupciok, nervus facialis paresise.
Egyéb okok: ugynevezett cerebellopontin tiinetegyiittes — acusticus neurinoma, pyramiscsiics meningeoma, cholesteatoma,
chordoma, neurinoma, sarcoma.

1.2.2.2. Sinus lateralis thrombosisa

Mastoiditis kovetkeztében. Gyorsan stlyosbodd koponyatiri nyomasfokozodas alakulhat ki a vénas sinus keringési zavara kovet-
keztében. Nehéz elkiiloniteni a hatsé skéla abscessusa okozta folyamattol.

1.2.2.3.0rrmellékiiregek és/vagy nasopharynx carcinomdja

Szévetbe terjedve okozhat pyramiscsics kornyéki megbetegdést, f6ként hirtelen kezdetti fajdalommal és n. abducens paresissel.
Gyermekkori joindulatd, tranziens abducens paresis, enyhe fertézések szovédményeként. A modern képalkoté eljarasok
és a gyors, joindulatu korlefolyds segit a differencidldiagnosztikaban.

1.2.3. Szemizomparesissel is tarsulo sinus cavernosus tiinetegyiittesek

A sinus cavernosus (SC) vénas 6bolben egyiitt halad a harom szemmozgat6 agyideg, amelyek sériilései topografiai szempontbol
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a kovetkezoképpen csoportosithatok:

SINUS CAVERNOSUS LOKALIZACIO AGYIDEGI LEZIOK
Eliils6, anterior sinus cavernosus laesio Az SC és a fissura orbitalis superior n. IIL, n. IV, n. VL.
kozti régié megbetegedése és n. V/1. 4g érintettsége.
Kozéps6 sinus cavernosus teriilet SC kozéps6 és hatso harmadanak n. IIL, n. IV,, n. VI,
megbetegedése a megbetegedése n. V/1,, n. V/2. dgak sériilései.
Retrocavernosus régié megbetegedései Sinus cavernosus teriilet mellett a chiasma, n. IIL, n. IV, n. VI, latépélya és a n.
illetve a retrochiasmalis teriilet érintettsége trigeminus mindhdrom dganak egyiittes
érintettsége

A sinus cavernosus szindrémak okozta szemmozgdszavar
értelmezéséhez lasd a a csatolt anatomiai dbrat (3. abra)

A szemizomparesissel is tarsulé sinus cavernosus
tiinetegyiittesek leggyakoribb okai

Daganatok:

 lateralisan terjedd vagy bevérzett hypophysis daganat:
féként nervus oculomotorius paresis jeleivel indul

o tuberculum sellae meningeomaja

e intracavernosus menigeoma

o intracavernosus aneurysma: hirtelen vérnyomas-megugrassal
tarsultan jelentkeznek a heveny tiinetek — szemhéj 6déma,
exophthalmus, hirtelen latdsvesztés, n. oculomotorius N
paresise. Ha a fOIYamat a retrocavernosus rész felé terjed’ i,\.asirl:ls cavernosus sagittalis metszete: az arteria carotis interna és a szem-
heves fdjdalom és a nervus abducens paresise tarsul hozza. mozgatd agyidegek elhelyezkedése a vénds 5bolben.

e trigeminus neurinoma

o bazisrdl felfelé terjedé craniopharyngeoma, chordoma,
carcinoma attét

Gyulladas:

Tolosa-Hunt-szindréma: Granulomatosus gyulladds a sinus cavernosusban, amely sulyos esetben az orbitak retroocularis
szoveteiben is megfigyelhetd. Nemritkdn autoimmun betegség egyik (elére)jelzdje lehet. Szemtiinetei retrobulbaris fajdalom,
kettdslatas, emelkedett siillyedés, exophthalmus, szemmozgaszavar, recidiva, a szteroidkezelés tobbnyire remissziot okoz.
Az intracavernosus a sinus cavernosuson beliili és nem a koponyan beliili, a remisszié nem javulas, hanem a tiinetek mérsék-
16dése csupan.

1.2.4. Extraaxialis nem izolalt szemizomparesiseket okozo vascularis megbetegedések
(sinus cavernosus thrombosisa, az arteria carotis interna aneursmdja, a fistula carotideo-cavernosa szindréma)

A sinus cavernosus thrombosisa sulyos, tébbnyire fert6zéses allapot kévetkezménye, az arcbér vagy a paranasalis iiregek gennyes
folyamatanak koponyatirbe terjedése soran alakulhat ki.

SC thrombosis szemtiinetei:Exophthalmus, szemhéj 6déma, a nervus abducens paresis, nagy fdjdalom, stilyos esetben kétoldali
sinus cavernosus érintettség is kialakulhat.

A fistula carotideo-cavernosa (FCC): egy patoldgias shunt alakul ki a vénas 6bol (sinus cavernosus) és a sinus cavernosusban
athalado arteria carotis interna kozott (3.abra). Ez az artéria-véna shunt kialakulhat spontan is, de az esetek 80%-aban koponya
sériilés utdn alakul ki az arteria carotis interna vagy valamelyik aganak falaban. Progressziv fej- és szemgodri fajdalom, homaly-
latds, kettdslatas tiinetei mellett a betegek nemritkan maguk is halljak - jelzik a fonendoszkoéppal - a bulbus felett is jol hallhatd
pulzus-szinkron, ugynevezett ,lokomotiv zorejt”. A modern neuroradioldgiai eljardsok segitenek a nem tipusos, de gyors latas-
vesztéssel tarsuld alapbetegség felismerésében.

FCC szemtiinetei: (tobbnyire kétoldaliak)
o latasfunkciok: fokozatos latdsromlas a vénds stasis okozta retinopathia és magas szemnyomas miatt
o latotér: oedema papillae eredményezte n. ,nagyvakfolt” tiinetegyiittes
o magas szemnyomads: gyogyszeresen nem, vagy csak alig befolydsolhatd
« szemmozgatd agyidegeke: nervus oculomotororius, a nervus trochlearis és a nervus abducens egyidejt progredialé paresise,
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sulyos esetben kialakul az ophthalmoplegia totalis
externa

o duzzadt, 6démds szemhéjak, a bor felszines vénai
kanyargésak, tapinthatéak

o sulyos foku kotéhdrtya oedema (chemosis), amely oly
mértékiivé valhat, hogy a beteg alig vagy nem képes
a szemét becsukni (lasd a 4. abrat)

o kot6hartya pangasos vérbdsége (gyulladdshoz hasonlo,
»red eye”), oka a kotShartya vénds elvezetési zavara,
ugynevezett arterializalt kotéhdrtya erek 4. dbra:

. egy-, vagy kétoldali sﬁlyos exophthalmus, ami akar a Fistula caroFidgo - cavernosa (?kozta lkétochlali Sl.l,llyDS ,slzemhéji és}(ﬁt(ﬁha’rtya

oedema, ami miatt nyitni sem képes (néha alig feltdrhatoak a szemhéjak)
8-10 mm-t is elérheti

o pulzusszinkron lokomotiv zorej

o szemfenék: retina vénak visszafolyasi zavara — vénas
pangas, papilla oedema, perivenosus csikolt vérzések,
tortudzus, kanyargés lefutdsu retina vénak, késébb
maculopathia (ldsd az 5.szdmu ébrat)

Kezelés: helyi, tineti kezelés, illetve idegsebészi-endo-
vascularis miitét, a sériilt érfal zarasdval. (ldsd a 2.7 szamu
fejezetben a 38. oldaltol)

Differencidldiagnosztikai értékliek a duralis arteriovenosus B
malformaécidk, vagy az arterio-venosus shunt.Utdbbi esetben
a feltételezés szerint egy olyan patoldgids shunt alakul ki, ami 5.dbra

. s i (1 S ey szemfenéki fotok:Fistula carotideo-cavernosa okozta szemfenéki képek:
miatt arterids vér jut a durdlis vénas sinusokba. Fejfajast, A o . A i
: egyoldali sulyos papilla oedema a vénas stasis miatt

homalyos latast, kettdslatast okoz. B: egyoldali prethrombosis retinae a progredialé vénds visszafolyési zavar miatt

1.2.5. Az orbitacstcs és a fissura orbitalis superior teriileteinek megbetegedései okozta szemizomparesisek
o Az orbita cstcsa, illetve a fissura orbitalis superior felé terjed$ folyamatok (gyulladas, sériilés vagy daganat)
« mindhdrom szemmozgat6 agyideg funkciézavarit,

o an. V/l-es 4glézidjat (cornea reflex) okozzak, és
o az orbitacsucs megbetegedése esetén a latéideg funkciézavara is tarsul hozzajuk.
Okok és tarsulo szemtiinetek:
- kozvetlentl az orbita felé terjedé carcinoma attét — proptosis, gyorsan kialakuld szemizomparesisek
- joindulatt orbita daganat — lassan progredial6 proptosis, enyhe latasfunkcio-zavar, ritkan diplopia
- az orbita pszeudotumora - Tolosa-Hunt-szindréma, endocrin myo- és/vagy orbitopathia
- fissura orbita superior tiinetegytittes — nincs opticus érintettség, exophthalmus, csak szemizomparesis
- orbita érdaganata, arteriovenosus malformacié (lasd a 6.1. szamu fejezetben a 340. oldaltol)

1.2.6. Az intraorbitalis folyamatok okozta szemizom megbetegedések
Az intraorbitalis-retroocularis szovet zart kozegében a patologias térfogatnévekedés exophthalmust okoz. A leggyakoribb beteg-
ségcsoportok:

« orbita daganatok;

o gyulladdsok;

o keringési zavarok;

o sérilés;

« endocrin myo- és orbitopathia.
Az orbita daganatailehetnek joindulatiak, szemimalignus, és rosszindulatu tumorok, de terjedhetnek rosszindulatd folyamatok
az orbitaba a kornyez6 régiokbol is. A folyamatok a latéideg érintettséget megel6zve vagy kovetve exophthalmust, egy vagy tobb
szemizom funkcidzavarit tiikroz kettdslatast eredményeznek. A mikodésbeli érintettség tisztdzdsa mellett a folyamat okdnak
tisztazasara, majd oki kezelésére az orbitasebészet és az onkolodgiai kezelés széles lehetdségeket nyujt. (Ezen betegségekkel a 6.1.
szamu fejezet foglalkozik a 340. oldaltél.)
Az orbita gyulladdsos megbetegedései leggyakrabban szemhéjduzzanat, chemosis és exophthalmus mellett szemizommuikodési
zavarral tarsulnak, s ezek az oki kezelésre tobbnyire regredidlnak. Legfébb formai a sinusitisekhez tarsuld cellulitis, abscessus,
mucokele vagy pyokele, és lokdlis vagy szisztémds megbetegedés részeként az orbita szovetének granulomatosus gyulladdsa,
azaz a pseudotumor orbitae.
Az orbita vascularis folyamatai koziil a leggyakrabban az orbitélis véndk vagy a sinus cavernosus thrombosisa, orbita varixa,
illetve a fistula carotideo-cavernosa tiinetei kozott az exophthalmus mellett markans diplopidval tarsuld szemizomparesis
figyelhet6 meg. Utdbbival részletesen az 5. fejezet foglalkozik.
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Az orbita sériiléses folyamatai a koponyabdzis és az arccsontok Gsszetett sériilései kapcsan gyakori sz6védményként észleheték
az idegsebészeti betegek korében. A modern neuroradioldgiai eszkozok mellett — elsésorban CT-vel - gyorsan tisztazhaté az
orbita lagyrészeinek és a szemizmok sériilésének, becsip6désének, illetve a kdrnyezd szovetek érintettségének lehetésége a latas-
funkciok vizsgalata mellett.

2. MYOGEN PARESISEK

A szemizmokat izolaltan érint8, vagy szisztémas megbetegedés részeként kialakulé myogen paresisek — a neurogén eredett
szemizomparesisekhez hasonléan - lataszavarral és sulyosbodd kettdslatassal jelentkeznek a mindennapi klinikumban.
A szemizom miikodési zavara els6dlegesen az izom megbetegedése, aminek kovetkezménye az ingertiletvezetési zavar, és amit
pseudoparesisnek is neveziink, mivel a neurogen paresishez hasonld tekintési zavart, s igy diplopidt eredményez. A myogen
paresis lehet egy egész szervezetet érint6 gyulladasos megbetegedés, vagy egy lokalis gyulladdsos folyamat részjelensége.

A KETTOSLATAS NEM NEUROGEN OKAI

Betegségcsoportok Etiologia pathomechanizmus Szem- és jellegzetes tiinetek EMG kiegészité leletek
MYOTONIA - izomsejtek diffuz pusztuldsa - ptosis - akaratlagos kontrakcié
- dystrophia myotonica - autoszomalis - facies myotonica - nagyfrekvencidju
— recessziv, domindns 6roklésmenet - hattytnyak potencialok
— cataracta, DPR - »zuhandbombazd” hang

- vazizmokban megnytlt
a relaxacio

MYOPATHIA-1 - lassan kialakulé - proximalis vazizmok - csokkent innervacio
endocrin eredet: izomatrophia gyengesége - alacsony amplitado,
- thyreotoxikus, - izomgoresok - révid potencialok
- myxoedemas, - izomgyengeség
- acromegalids
MYOPATHIA-2 - mtDNS sériilés - Ophthalmoplegia Externa - csokkent innervécio
- mitokondrialis encephalo- - koros fehérjék, Progressiva (OEP) - alacsony amplitado,
myopathiak - mitokondrium miik6dési zavar - Degeneratio pigmentosa - r6vid potencialok
- Kearns-Sayre-szindroma - izom, idegszovet oxidativ sériilései retinae (DPR)

»VOros rostok” - szivritmuszavar
MYOSITIS capillaris necrosis izomban, gyulladdsos - stlyos dysphagia - akaratlagos
- dermato- és polymyositis, jelek, zarvanytest - myastheniform tinetek kontrakcidra
- rheumatoid arthritis frekvencianovekedés

mtDNS: mitokondrialis DNS RA: rheumatoid arthritis DPR: Degeneratio pigmentosa retinae EMG: Elektromyografia OEP: Ophthalmoplégia extena progressziva

6.4bra: 3.szamu tablazat
A kettdslatds nem neurogén okai

2.1. MYOPATHIAK

2.1.1. Velesziiletett vagy primer myopathiak
Velesziiletett izomdystrophiak, amelyek ptosissal és/vagy extraocularis szemizomérintettséggel tarsulhatnak.
o Duchanne-féle dystrophia muscularis - az arcizmok mellett az extraocularis izmok is érintettek
o Facioscapulohumeralis dystrophia (Landouzy-Dejerine) — ptosis kifejezett arcizomparesissel
o Thomsen-féle myotonia congenita - ptosis arcizomparesissel tdrsultan
o Progressziv ocularis myopathia - oculopharyngealis izom dystrophia részeként: domindns vagy sporadikus 6roklésmenet,
mindkét nem érintett, fokozodé mértéki ptosis, kompenzalo fejtartds, extraocularis szemizom-érintettség, féként a felfelé
tekintés pseudoparesise. Egyéb tiinetek — degeneratio pigmentosa retinae, latdsvesztés, endokrin zavarok, szivmiikodési
eltérések és cerebellaris funkcidzavar
o Kearns-Sayre-szindroma - ritka, de fontos 6rokl6dé mitokondrialis DNS megbetegedés, 20 éves kor el6tt kezd6dik, prog-
ressziv extraocularis szemizomparesisekkel tarsul, degeneratio pigmentosa retinae, cerbellaris ataxia, mentdlis retardacio

2.1.3. Masodlagos, endokrin megbetegedések okozta myopathiak (1asd részletesen az 5.5.3 szamu fejezetekben a 334. oldaltol)
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2.1.2. MASODLAGOS, ANYAGCSERE-EREDETU MYOPATHIAK:

Hipercalcaemia extrém, ritkdn az extraocularis szemizmok érintettségével tarsulhat
Hipocalcaemia tetanids izomgorcsok mellett papilla oedema is kialakulhat

2.1.3. MASODLAGOS, ENDOKRIN MEGBETEGEDESEK OKOZTA MYOPATHIAK:

Pajzsmirigy megbetegedése a pajzsmirigy til-, vagy alulmiikédése és/vagy

Hashimoto- féle thyreoiditis megelGzheti, kivetheti a szemtiineteket
Pajzsmirigy megbetegedések kapcsan myasthenia gravis tarsuldsa thyreotoxicosissal
kialakul6 szemizom elvaltozasok: hypocalcaemids eredetii paresisek, thyreotoxicossal

endocrin myo- és/vagy orbitopathia
autoimmun folyamat szemészeti szovédményei
etiopathomechanizmus:szemizmok lymphocytds-, plazmasejtes besziirédése

Szemtiinetek: tdgabb szemrés
belovellt kotéhdrtya, chemosis
szemmozgdszavar, diplopia
egy-, vagy kétoldali exophthalmus

Sulyosbodo szemtiinetek szo6védményei szemizmok hegesedése - rogziilt diplopia
felfelé és kifelé tekintési pseudoparesis:
m. rectus inferior és/vagy m. rectus interna gyulladdsa, hegesedése
szaruhdrtya befolydsolhatatlan fekélye
progredidlé exophthalmus miatt szemzdrdsi elégtelenség

Opticus l1ézio fokozodé kompresszid, intraorbitalis gyulladds a szemizmokban és az orbitaszovetben
Kezelési javaslatok pajzsmirigybetegség gyogyszeres, sz. e. miitéti és izotop kezelése

szemizommiitét: hegesedés okozta befolydsolhatatlan diplopia esetén
orbita dekompresszidja, befolydsolhatatlan exophthalmus, opticus laesio veszélyek eseteiben

(ldsd részletesen a 5.5.3. szdmii fejezetben a 334. oldaltol)

7.abra: 3.szamu tablazat
A masodlagos, anyagcsere eredetti illetve endokrin megbetegedések okozta myopathiak osszefoglalo tablazata

8. abra. Endocrin myopathia — myositis m. rectus inferior kovetkezményei:

A: egyenes eléretekintéskor bal szem mélyebb édllasa B: felfelé tekintéskor a bal szem felfelé tekintési pseudoparesise

C: erdltetett felfelé nézetéskor a bal szem tekintetemelési gyengesége, kifejezett Graefe tiinet D: jobbra felfelé nézéskor a bal szem addukalt-felfelé nézési
pseudoparesise E: balra felfelé nézéskor a bal szem addukalt-felfelé nézési pseudoparesise kifejezettebb F: lefelé tekintéskor a bal szem mélyebb szemallasa a gyulladt
szemizom tlhuzdsa miatt
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2.2. Ocularis myositis
Heveny formajaban fijdalom, hyperaemia mellett zavard kettéslatds, majd rogzilt mértékd diplopia alakul ki a krénikus
fazisban, hegesedés kovetkeztében. A granulomads eredetii szemizomgyulladas az izom tapadasatol végig, annak egészét érinti,
tarsulva szemhéjpirral, chemosissal. Altaldban autoimmun megbetegedés része, szteroidkezelésre gyorsan javul. Az endocrin
myopathiandl a lymphocitds, plazmasejtes szemizom infiltraciéja az izom hasat érinti, s az inrész megkimélt marad.
Szemizom-érintettség (1asd a 8. abrat - fotdsorozatot)
o Szisztémas myositis tiinetegyiittesek kozt: a polymyositis egyik ritka szovddménye, vagy a polymyalgia rheumatica izom
érintettsége és az arteriitis temporalis egytittesen fordulhat el.
o Lokalis: orbitalis gyulladas részeként: myositis periscleritis és perineuritis mellett pseudotumor vagy granuloma néven
autoimmun megbetegedés lehet a hattérben. Szteroidra jol reagal.

3. AZ UN. OCULARIS MYASTHENIA GRAVIS

Klinikai megnyilvanuldsi formdkrél és a neurologiai differencidl diagnosztikdrdl, valamint a kezelésrdl a 5.5.1 szdmii fejezetben
a 318. oldaltdl olvashatnak.

A myasthenia gravis (MG) egy autoimmun megbetegedés, melynek etiopathomechanizmusa az acetil-kolin receptorok szamanak
csokkenése kovetkeztében a neuromuscularis synapsis blokkoloddsa, oly mdédon, hogy a thymus Gssejtjei ellen termel6dd IgG
antitestek az acetil-kolin receptorokhoz kotédnek. A neuromuscularis junkci6 koros miikodését mas pathomechanizmus révén
endo- és exotoxinok, valamint papraneoplasia okozta folyamatok is létrehozhatjdk. A myasthenia gravisban szenvedé betegek
mintegy 90%-4dnak vannak szemtiinetei, a betegek fele legelsé tiinetként szemmozgaszavarra utal¢ tiinetekkel jelentkezik.

A myasthenia gravis (MG) fobb jellemzdéi

» apredilekcios izomteriiletek (ocularis-, facialis-, masticatoros-, bulbaris izmok, valamint térzskozeli izomcsoportok) fokozodd
faradékonysaga, kimeriilése

> atiinetek napszaki ingadozésa

> abetegség szakaszos, remissziokkal és relapszusokkal tarkitott lefolyasa

> a kolineszteraz gatlo, diagnosztikus szer addsa (edrophonium chlorid = Tensilon, Camsilon) gyors javulast eredményez
az izmok miikédésében

» EMG vizsgalattal kimutathato, tipusos myasthenids reakcio, ami az ismétl6dé ingerre bekovetkezé amplitudo csokkenésként
figyelhet6 meg

» acetil-kolin-ellenes antitestek jelenléte, szeronegativitds azonban nem kizaré ok

Szemtiinetei
Ptosis:

o musculus levator palpebrae superioris miikodészavara, 6nalléan, vagy az extraocularis szemizmok mitikddészavaraval tarsultan

o leggyakrabban a tekintetemeld izmok érintettek

« areggeli 6rakban kevésbé kifejezett, az esti orakra valik jelentdsebbé

vizsgalati médszerei:

> Terheléses felfelé nézetési proba: a beteget 4-5 percig felfelé nézetve fixaltatjuk, ekkor a musculus levator palpebrae faradasa
miatt a ptosis fokozddhat, és a tekintetet emel6 szemizmok mutikddési zavara miatt a tekintet figg6leges irdnyu siillyedése
is megfigyelheto.

» Ptosist fokozé préba: annak megéllapitasdra, hogy a beteg érintett oldali szemhéjat kissé megemelve az ellenoldali szemhéj
csiingése kifejezettebbé valhat.

» Cogan-jel (szemhéjrangdsi tiinet): a beteget 10-20 mdsodpercig lefelé nézetjitk, majd felszolitjuk, hogy iranyitsa szemét
hirtelen egyenes el6retekintd helyzetbe. Myasthenia esetén a fixaci6 atvaltasat sajatos rangasi jel kisérheti: el6sz6r megemel-
kedik a szemhéj, majd visszazuhan, és néhany rangassal stabil helyzetbe kertil.

> Szemhéjretrakcié (lid retraction): a szemhéj retrakcidja féloldali ptosis esetén az ellenoldali szemen mutatkozhat, ha
a ptotikus szemhéjat megemeljiik. A ptosis oldaldn a Cogan-jel kivéltasakor provokalhatd. Utébbinak egyik sulyosabb
forméja az, ha a Cogan-proéba sordn a szemhéj retrakcidja idében késébb jelentkezik.

Az extraocularis szemizmok, és a szemmozgato rendszerek pseudoparesise
Az MG ocularis formdjaban barmelyik szemizom miikodészavara létrejohet egyetlen, vagy valamennyi izom mtikodészavaraval,
ptosissal, vagy a nélkiil. Okozhat intermittdlo kettéslatast is.

« Azizomgyengeség nem tipusos egyik szemmozgato6 agyideg neurogen paresisére sem, ugyanakkor agytorzsi, centralis szemmoz-
gasrasem. A periférids szemizomparesis klinikai tiineteinek myasthenids eredetére elsésorban akkor kell gondolnunk, ha egyidejtileg
tobb agyideg altal beidegzett szemizom mukodési zavarat észleljitk. Ha a nervus oculomotorius altal beidegzett szemizmok paresisét
észleljiik, segithet az, hogy a pupilla MG-ban megkimélt. Az izmok pseudoparesise egy-, vagy kétoldali lehet. (lasd a 9. szamu dbrat)
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9. abra: Ocularis myasthenia gravis:
A: egyenes el6retekintéskor baloldali komplett ptosis, B: egyenes el6retekintéskor a bal szem mélyebb dlldsa, C: felfelé tekintéskor bal oldali vertikélis pseudoparesis,
D: convergentia pseudoparesis,

o Tekintési paresiseket utanzo tekintési gyengeségek: vizszintes és/vagy fiiggdleges iranyu tekintési paresiseket utanoz-
hatnak, amelyek a valddi tekintési gyengeségekkel szemben Camsilon - azaz Tensilon injekcié - addsara, mint minden
myasthenids eredetli pseudoparesis, dtmenetileg és gyorsan megsziinik.

o Pseudo-internuclearis paresis (pseudo-INO): Glaser 1966-ban javasolta az ocularis myasthenia gravisban nemritkan ész-
lelhet$ addukcids gyengeség meghatdrozdsara a pseudo-internuclearis ophthalmoparesis elnevezést. A klasszikus INO
egy-, vagy kétoldali addukcids gyengeség formdjaban nyilvanul meg a fasciculus longitudinalis mikodési zavara kévet-
keztében, amit myasthenidban a neuromuscularis junkcié megbetegedése okoz. Tarsulhat fiiggéleges iranyu elvaltozassal
is, ekkor az addukciodra, azaz az orr felé nézetésnél pontatlan a beteg, s egyben lefelé és befelé is siillyed a tekintete, tehat
vertikalisan ,lecsuszik” a tekintet, ezt a szakirodalom ,,downshoot jelenségnek” nevezi, és Camsilon adasara megsziinik.

o Pszeudo-egy és egy fél szindroma: A neurogén paresis okozta kérformahoz hasonléan vizszintes sikban csak egyoldali
abdukcio jon létre, egyéb oldaliranyt mozgasok nem kivitelezheték. Camsilon addsdara megsziinik (neurogen tiinettanat
lasd a 4.3. szamu alfejezetben)

o A saccadikus szemmozgasok zavarai: A legkoraibb és legérzékenyebb jele az extraocularis szemizmok miikodési gyen-
geségének a saccadikus, gyors szemmozgasok korossa valdsa, és igy a nystagmusok gyors szakaszainak megvaltozasa.
Myasthenia esetén a gyors, saccadicus szemmozgas megkezdddik, de a saccad sordn a mozgas lelassul, gyakran meg is all.
Ennek kovetkeztében a beteg a tekintetét nem tudja a megfeleld pontra vinni, tehdt a saccadikus mozgas id6tartama meg-
nyulik. Alvés idején emiatt a REM-fdzis megnyulik. A klinikai gyakorlatban az optokinetikus nystagmus vizsgélata sordn
a gyors komponens fézisidejének megnovekedése észlelhets. Camsilon addsdra rendez8dnek ismét a saccadok, megfeleld
sebességiivé (hypermetrikussa) valnak, s6t oscillaciot is kivalthatnak. (Lasd részletesebben az 5.4.1. szamu fejezetben a 311.
oldaltol.)

Nystagmus

A pseudo-internuclearis ophthalmoparesisben is észlelhet6 disszocialt pseudo-nystagmus az abdukalo, azaz a kifelé tekint6 szemen.
Myasthenidban a szemizmok gyors faradékonysdga miatt a beteget oldalirdnyban, majd felfelé nézetve az ugynevezett tekintés
iranyu pszeudo-nystagmus valthato ki.
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A musculus orbicularis oculi miikdészavara

A musculus orbicularis oculi miikodészavarat kétféle médon mutathatjuk ki. Egyrészt eréltetett szemzaraskor megkiséreljiik a
szemet erd ellenében kinyitni. MG esetén az érintett oldalon az ellenoldalihoz képest hidnyzik a megfelel mértékii erd ellené-
ben végzett szemzdras. Ennek az izomgyengeség-féleségnek egy mdsik jellegzetes tiinete, hogy laza szemzardskor a musculus
orbicularis oculi - az esti 6rakra fokoz6dé - fairadékonysdga miatt a szemrés a szemhéjak zardsakor résnyire tagabb marad. Els6
megtekintésre ugy tlinik, mintha a szemhéj heges kiforduldsa, azaz ectropiuma lenne, és emiatt a sclera savnyi teriileten szaba-
don marad. A szakirodalom ezt ,,peek”, azaz kandikald jelenségnek nevezte el.

A pupillaris funkcidk és az akkomodacié

A myasthenia gravis nem okoz zavart a pupilldris funkcidt biztosité szemizmok miikodésében. Azonban az akkomodacids triasz
(miosis, konvergencia, szemlencse akkomodacidja) egyik fazisanak, a konvergencianak a mikodési zavara bekovetkezhet alul-
mukodés, azaz exophoria-, vagy talmikodés, azaz spasmus formajaban. Ez a betegeknek olvasasi nehézséget, hirtelen kialakuld
diplopiat, homalylatast okozhat. Camsilon-Tensilon adasara megszlinik az akkomodacios tiinetekkel egyiitt.

Diagnosztikai lehetdségek az ocularis myasthenia kimutatasara vagy kizarasara

Camsilon (Tensilon) teszt:

Ha a ptosis és/vagy az extraocularis izmok miik6dési zavara Camsilon (régebbi hasznalatban az azonos hatéanyagu Tensilon)
addsara megviéltozik, ugy a myasthenia gravis lehetéségére gondolhatunk. Ezt az ugynevezett kancsalsdgi, vagy paralyticus szog
szamszerli mérésébdl allapithatjuk meg, hiszen a szemmozgasok valtozasa nem mindig szembet(ind. Egy enyhébb foka addukcio
vagy konvergencia gyengeség véltozasat példaul Hess-ernyd, illetve Maddox-szarny segitségével erdsithetjiik meg vagy zarhatjuk
ki (a mddszertant lasd részletesen a 2.3.2. alfejezetben). Hasonlé mddon a nuclearis vagy supranuclearis szemmozgaszavart utdnzd
ocularis myasthenia gravis csak pontos méréssel mutathat6 ki, amit Camsilon-Tensilon adédsa el6tt és utan is meg kell mér-
niink. Ezen utébbinak a gyakorlati jelent6sége f6ként a ptosis nélkiil kialakul6 extraocularis szemizom-pseudoparesiseknél van.
A saccadikus szemmozgasok zavarat az optokinetikus nystagmus vizsgalat kiilonféle eszkozeivel mérhetjitk, mig a nystagmusok
érzékeny regisztrald eszkoze a photoelectronystagmographia, természetesen Camsilon-Tensilon adasaval egybekotve. Fals pozitiv
lehet a teszt ocularis myositis, botulinum mérgezések esetén, orbitacsucs tiinetegyiittesben, vagy polymyositis esetén.

Az ocularis EMG-rol és alaboratériumi diagnosztikai vizsgalatokrol valamint a neurologiai differencial diagnosztikarol rész-
letesebben a 5.5.1. szamu fejezetben a 318. oldaltdl olvashatnak.

Az ocularis myasthenia gravis differencialdiagnosztikai lehetéségei
Az ocularis myasthenia gravis kezelése

A OMG kezelése megegyezik a myasthenia gravisban hasznalt szteroid kezelés fenntarto, 16kés-, vagy pulzusterdpidja alkalma-
zasaval. A Mestinon és/vagy szteroid alkalmazasa esetén ocularis tiinetekkel is tarsulé myasthenias krizis esetén természetesen
plazmaferesis, és kés6bb immunszuppresszios kezelés kiegészitése javasolt. A thymoma keresése és miitétje az ocularis szem-
izom-érintettséggel tarsuld generalizdlt formaknal indokolt. A kezelést a myasthenids megbetegedések neuroldgiai centrumaban
célszert elkezdeni a szemizmok melletti egyéb izomtiinetek kezelése, sz6védmények, komplikaciok kivédése céljabol, s a késobbi

- NEUROMUSCULARIS MYOPATHIAK
NEUROGEN PARESISEK PARESISEK PSEUDOPARESISEK
A Klinikum altalanos plalre.s? Slll 1{.08,b.0,d 1k1,< napszaki ingadozas - faradas - (erbllt;g)athla
jellemzdi plegla fokalizaciona barmely paresisformét utanozhat pseudoabducens
megfeleld tiinet pseudoparinaud paresis
Pupillomotoros funkciok tobbnyire: + - szimpatikus rost 1ézié
Lo . . betegség
I\’Ieur"o 0giai tobbnyire: + bulbe}rls, ph’a ryngearhs -: ha endocrin eredetti
tarstiinetek paresisek — életveszély! o .
+: ha szisztémas autoimmun
o autoimmun kérképek (RA, SLE, Hashlmoto-thyremd}tls autoimmun
Szisztémas R betegség
. - Sjogren-) Paraneoplasia (tiid6, m4j oS
betegségek 3 +/- neuroldgiai szindromdak
vastagbél cc.)
Koponya-, orbita-CT etiologia specifikusan: + - orbito-, myopathia:+
mellkas-CT, MR - thymoma: + -
Tensilon teszt - + —: kivéve, ha OMG-vel
EMG - + +-
Roviditések: RA rheumatoid arthritis SLE szisztémas lupus erythematosus EMG Elektromyographia OMG ocularis myasthenia gravis cc carcinoma

10. abra: 5. tablazat
A neurogen paresisek és az igynevezett myopathiak okozta pseudoparesisek differencidldiagnosztikaja
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egyiittes gondozds a neuroldgusnak, a szemésznek és a neuro-ophthalmolégusnak, valamint az elektrofiziolégusnak a csapat-
munkajat koveteli meg, akarcsak a demyelinisatios vagy a cerebrovascularis megbetegedések eseteiben.

A myasthenia gravis ocularis tiinetei jelentkezhetnek izolaltan, és a betegség elsé jeleként rendkiviil tarka klinikummal, az alap-
betegségre jellemz6 hullimzé intenzitdssal. Az esetek egy részében csak a szemizom tiinetei maradnak meg. Azonban gyorsan
kévethetik az arc-, a bulbaris és térzskozeli izomcsoportok miikodésének zavarai, amelyek sokkal stlyosabb sz6védményeket
idézhetnek eld.

Az ocularis myasthenia gravis utdnozhat barmely tipusu - legyen az periférids vagy centralis forma - neurogen paresist.
De nemcsak ezen esetekben, hanem barmely agyidegparesisre nem tipusos, vagy tobb agyideg egyideji miikodészavarat mar-
kirozé szemmozgaszavar esetén gondolnunk kell az ocularis myasthenia izoldlt vagy generalizalt részjelenségként fellépd
lehetéségére. Az id6ben felismert és megfeleld modon kezelt betegeinknél a stlyos szovddmények megelézhetSk. Ezért igen
fontosnak tartjuk a szemtiinetek és az alapbetegség korai felismerését, és a betegség kezdeti fazisaban torténd kezelését.
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BALAZS CSABA

A Basedow-Graves-kér (BG-koér) autoimmun Révidite
o . . i oviditések:
patogenezisti endocrinopathia, amelynek szines CTL4 Cytotoxic T lymphocyte-associated molecule-4
klinikai tlineteit az alabbi entitasok eltéré tarsuldsai FT3 szabad trijédtironin
hozzak létre: struma, hyperthyreosis, orbitopathia, FT4 szabad tiroxin
pretibialis myxoedema. J6llehet az orbitopathia 6n- GAG glitkézaminoglikdn
allé korképet alkot, mégis leggyakrabban a pajzs- Gy Gray
mirigy autoimmun betegségeihez tdrsul, ezért IL-1 interleukin-1
napjainkban a nemzetkézi irodalomban az ,en- IL-IRA .IL'I receptor receptor antagonista
dokrin ophthalmopathia” helyett a pajzsmirigybe- 1L-6 fmerleukmé
i ) . . . ’ IFN-y interferon y (?)

tegséghez tarsult orbitopathia (Thyroid Associated PPAR-a peroxiszoma proliferdtor aktivalo receptor- a
Orbitopathy, TAO), illetve Graves-orbitopathia (GO) PPAR-y peroxiszoma proliferator aktival6 receptor-y
elnevezés terjedt el (1-4). Kordbban az orbitopathiat GO Graves Orbitopathia
a BG-kor rettegett, nem ismert patomechanizmus, Th-1 T helper 1 lymphocyta
nehezen gyogyithaté extrathyreoidealis mani- Th-2 T helper 2 lymphocyta
fesztécidjanak tartottak. Az elmult évtized kuta- Tg elleni antitestek thyreoglobulin elleni antitestek
tasainak koszonhetSen lényegesen tobbet tudunk TNF-a (?) tumor necrosis factor a(?)
a betegség kialakuldsanak mechanizmusardl, TPO elleni antitestek Thyreoidea peroxidadz enzim elleni antitestek
jobbak a betegek gydgyuldsi esélyei, és el6tér- TSH Thyreotrop hormon

. o R TSH-R elleni antitestek ~ Thyreotrop hormon receptor elleni antitestek
be keriilhetett a megel6zés kérdése is (1, 5-7).

EPIDEMIOLOGIA, KLINIKAI TUNETEK

A GO a BG-koros betegek kozel 50%-dban szubklinikus formaban mutathato ki. A betegség incidencidja 13,9/100 000/év (nékben
16/100 000/év, férfiakban 2,8/100 000/év). A klinikai tiinetek (conjunctivitis, periorbitalis oedema, proptosis, lataszavar, kettdslatas)
az esetek 20%-aban a hyperthyreosis el6tt, 30%-dban pedig a kezelést kévetéen euthyreosisos allapotban lépnek fel. A betegség
megjelenése két eltérd életkorban gyakoribb (n6kben 40-44 és 60-64, férfiakban 45-49 és 65-69 év kozott). A betegek 3-5%-dban
stlyos infiltrativ orbitopathia alakul ki, amely lataszavarhoz, vaksaghoz vezethet. Az esetek jelentds részében nemcsak kozmetikai
problémat okoz, hanem az életmindéség romlasat eredményezheti, ha a beteg nem kap iddben szakellatast. A GO tarsulhat mas
autoimmun betegséghez is (pl. myasthenia gravis, autoimmun thyreoiditis, diabetes mellitus) (5-6, 8). A klinikai tiinetek egyes
betegekben és a betegség kiilonbozo stadiumaiban eltérdek lehetnek. Kezdetben a gyulladasos jelek dominalnak: fényérzékenység,
fokozott konnyezés, fejfajas, idegentestérzés; késébb pedig egyre tobb objektiv tiinet 1ép fel: periorbitalis oedema, conjunctivitis, latas-
zavar, homalyos, majd kettds latas-kettdslatds. Felt(ing lehet a proptosis, a kovetkezményes palpebra retrakcié (,,lagophthalmus”),
a szemkonvergencia hidnya, a cornea kdrosodasa. Ebben az els6 szakaszban
dominaldak a gyulladasos tiinetek (in. ,,nedves szem”) (1/a. abra), késébb
a gyulladasos tiineteket degenerativ, fibrotikus tiinetek valtjak fel (1/b.
abra). A betegségre jellemz6 klinikai tiineteket csoportositottak, és stlyos-
saguk szerint osztalyoztak. Ezek az ugynevezett ATA- (American Thyroid
Association) kritériumok lehet6vé tették, hogy az adott id6pontban a szem
statuszat meghatarozzuk (1. tabldzat) (6, 9). A beosztas a gyakorlatban ne-
hézkesnek bizonyult, ezért az aktivitds megitélésére mas értékelési skalat
is javasoltak (,clinical activity score”, CAS) (2. tablazat) (6-7, 9-10). A
stddiumbeosztasoknak elénye az, hogy alkalmasak az adott allapot rog-
zitése mellett az alkalmazott kezelések hatékonysaganak megitélésére is.

A jellegzetes tiinetek ellenére a betegség felismerése nem torténik meg
idejében, gyakran ismeretlen eredet(i conjunctivitis, allergias szembeteg-
ség miatt kezelik a pacienst. A minél korabbi diagnézis azonban alapvetd

fontossagu a betegség kimenetele szempontjabdl, ugyanis a betegség akti- B

vitasa és sulyossaga eltéré. A gyogyulasi esélyek akkor jok, ha még az aktiv N

ST . fe . . [ 1. dbra
stadiumban kezdjiik el a kezelést, mert késébb mar csak stlyos hegesedést A: Gyulladisos (,nedves”) stadiumban 1évé orbitopathia
figyelhetiink meg, amely konzervativ kezeléssel nem gyogyithato (7). B: Hegesedést, latasromldst és kettéslatast mutato orbitopathia
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PATOMECHANIZMUS SULYOSSAGI
FOKOZATOK ELVALTOZASOK
Az autoimmun folyamat célpontja napjainkban sem teljesen tisztazott. o Tinetmentes
T6bb autoantigénrél mutattak ki, hogy szerepiik lehet a betegség kiala- ! T
saKjele!

kuldsaban. Korabban feltételezték, hogy a thyreoglobulin elleni antites- : ! S E— ,
tek feleldsek a betegségért, ezt azonban nem tudtdk bizonyitani. Néhany : Periorbitalis ligyrész érintettsége
évvel ezel6tt sikeriilt a betegek szérumaban kiils6 szemizmok elleni anti- 0 hidnyzik
testeket szovettani modszerekkel kimutatni. Kezdetben ugy gondolték, a minimilis foka
hogy ezek az antitestek csak IgG tipustiak lehetnek, késdbb detektaltak b kozepes fokit
az IgA osztalyba tartozé antitesteket is a szemizmok feliiletén (2/a. és c jielentds fokd
2/b. dbra) (8, 11-12). A szemizmok elleni antitestek kdzvetlen citotoxikus S Proptosis
hatdsa nem igazolt, valdszintleg a celluldris faktorokkal (sejtkozvetitett

Lo e . . . Y . / 0 <23 mm
cellularis citotoxikus hatds) egytitt valtjak ki a gyulladasos folyamatot.
Az autoantitestek egy része a retrobulbaris fibroblastokhoz, illetve az 2 23-24mm
azok feliiletén expresszalddé TSH receptorhoz kétédnek, majd glitkoz- b 25-27 mm
aminoglikdn (GAG) termelédést véltanak ki (1, 13-14). A GAG képz6- c >28 mm
désében meghatarozo szerepiik van a Th-1 citokineknek (TNF-a, IL-1, 4 Retrobulbéris izmok érintettsége
interferon-y), amelyek a szemizmok felszinén MHC II. és GAG mole- 0 hidnyzik
kuldkat expresszalnak. A GAG jelent6s hidrofil tulajdonsaga révén a

. .. T Ts , a szemmozgasok akaddlyozottak
retrobulbaris szovetek duzzanatat véltja ki, a bulbusokat a gyulladasos
szdvetmassza elérenyomja (proptosis) exophthalmust, homélyos latést, b egyértelmi mozgiskorlitozottsig
kett8slatdst, corneafekélyt, sulyos esetben pedig a latéideg kdrosoddsa c bulbusok fixdltak
miatt vaksagot okozhat. A gyulladdsos folyamat progredialasa ese- 5 Cornelis érintettség érintettség
tén a Th-2 citokinek jelennek meg, és ez magyarazza, hogy fokozato- 0 hidnyzik
san hegesedés alakul ki (4, 7). A retrobulbaris fibroblastok egy része a a minimalis (a cornea ,pontozott”)
citokinek hatdsara adipocytava differencialodik. Az adipogenesist és a b okl
TSH-R fokozott expresszidjat véltjak ki a PPAR-a és PPAR aktivatorok, ’ o
illetve a fenofibratkészitmények. Ezzel a klinikai megfigyeléssel és < perfordcio
kisérleti adattal hozhaté 6sszefiiggésbe, hogy tiazolidindion tipust 6 Latasvesztés
antidiabetikumok (pl. pioglitazon) rontjak a betegek szemtiineteit, ezért 0 hidnyzik
alkalmazasuk ellenjavallt (15-17). Mivel a TSH-R-rdl bebizonyosodott, a minimalis (homalyos létds, 20/20-t6] 20/60-ig)
hogy jelentékeny mennyiségben expresszalodik a kiilsé szemizmok és b Kozépstilyos latasromls (20/70-t81 20/200-ig)
a fibroblastok feliiletén, ezért mai ismereteink szerint kulcsszerepe van ) . ) . i
B Lo Ay L . c stilyos latasromlds 20/200, ill. vaksig
a GO-ban (3. dbra). A betegség kialakulasaban genetikai és kornyezeti
tényezdk egyarant jelentSsek. Az egypetéji ikrekben tett megfigyelések e
. tablazat

azt mutattak, hogy a BG-kor el6forduldsa monozigétakban 40-50%-os Szemtiinetek beosztésa az American Thyroid Association (ATA)
(6). A genetikai hattér szerepére utal, hogy a HLA Al, B8, DR3 pozitiv kritériumai alapjan

egyének jelentékeny mértékben érzékenyek a betegségre, tovabba az ezt
a haplotipust hordozokban a betegség lefolyasa stilyosabb (11, 18-20). A

CTLA4 molekula genetikai polimorfizmusanak vizsgélata azt mutatta, Elvaltozdsok Erték
hogy egyes izoformok gyakoribbak BG-kérban, illetve GO-ban szenve- Fdjdalom a szem mozgatdsakor 1 pont
doékben. A CTLA4 1. exon A/G és az 1. intron C/T alléljei gyakran tar- Retrobulbaris feszit6 érzés fel és lefelé tekintéskor 1 pont
sulnak stilyos GO-val (21). Miutan a hisztokompatibilitasi génekben és a Szemhéjak 6démdja 1 pont
TSH-R génszekvencidkban megfigyelt véltozdsok csak részben magya- Hyperaem?a a Szerflhe"fk?n L pont
raztak a betegség irdnti fogékonysag novekedését, ezért elkezdték ku- Hyperaemia a conjunctivin Ipont
. , . . , . L, Y Conjunctiva 6déméja 1 pont

tatni az ugynevezett epigenetikai faktorokat és kornyezeti tényezoket. )

. . .. . . . Caruncula és/vagy a plica gyulladdsa 1 pont
Epigenetikai faktoroknak nevezziik azon mechanizmusok osszességét,
amelyek nem kddoltak a DNS szekvencidiban. A DNS-t és a hisztonokat ol

2. tablazat

magUkba zér6 nukleoszomak a kromatinélloményban koncentrélod- Az orbitopathia sulyossagat jelz6 aktivitasi index. Az 6sszeg a klinikai
nak, ezek a kromatinstrukturak lehetnek aktiv (,,felkapcsolt”) és inak- aktivitasi index (clinical activity score, CAS), legfoljebb 7 pont.

tiv (,lekapcsolt”) allapotban. A DNS-t metildl6 és a hisztonproteineket

modositd enzimek feleldsek azért, hogy a betegségre fogékony gének expresszalddnak-e, az epigenetikai kontroll megvéltozasa (koros
DNS-metilécio) pedig az autoimmun folyamatok kialakulasaért felel6s (22). Mi a jelent6sége a klinikus szamadra a genetikai kutatasok-
nak? Mivel napjainkig sem sikeriilt a GO génjét megtalalni, a genetikai hattér azonban egyértelm, a betegség klinikai tiinetei a gene-
tikai hajlammal rendelkezékben nemcsak gyakoribbak, de stlyosabb lefolydstak is, ezért a csalddi korel6zmény alapvetd fontossagu.
Az 6rokletes tényez6k mellett egyre tobb kornyezeti faktorrol bizonyosodik be, hogy szerepe lehet a GO kialakuldsaban. A dohdnyzok
kozott lényegesen gyakoribb a GO manifesztacioja, f6leg azokban a betegekben, akiknek a csalddjaban valamelyik autoimmun
betegség el6fordult (6, 23-24). Jollehet a dohanyfiist hatdsat az immunrendszerre és a pajzsmirigymiikodésre szdmos kutato vizsgalta,
napjainkig nem sikertilt a betegség kialakuldsaért felelds agenst azonositani. Az egyik lehetséges magyarazat az, hogy a dohanyfiist
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kifejezett hipoxidt eredményez, amelyrél tudott,
hogy a szabad gyokok képzddésében és ennek révén
a GO kialakulaséban is szerepe lehet. Lényegesnek
latszik az a tény, hogy azokban a dohdnyzokban
alakul ki a betegség, akiknek a keringésében az IL-1
receptor antagonista (IL-1RA) szintje alacsonyabb

(14). A pajzsmirigy radiojod-kezelése utan gyakrab- B

ban figyelték meg a GO kialakuldsat. Ezt a jelenséget

elsddlegesen az izotopkezelés utin kidramld nagy 2. 4bra

mennyiségli autoantigén immunogén hatasaval ma- A: IgG tipust autoantitestek kotddése a szemizomszdvethez (perimiziumhoz és
gyardzzik (5, 25-26). Az autoimmun folyamatok endomiziumhoz). Indirekt jellés; szekunder antitest anti-humdn IgG peroxiddz-jelzett;

kromogén: aminoetil-karbomazol; magfestés: hematoxilin-eozin (nagyits 1250x).

fellangolasat ﬁgyeltek meg blOIOglal kezelések (in- B: IgA tipusu autoantitestek kotodése a szemizomrostokhoz (kereszt- és hosszmetszet).

terferon) és jodtartalmu készitmények (amiodaron) Streptavidin-immunogold indirekt jelolés, a szekunder antitest anti-humén IgAF(ab) ;
alkalmazdsa utan is (7). kromogén: eziist (I )-ion; magfestés: haemtoxilin-eozin (nagyitas 1250x)
Diagnozis

A betegség felismerésében alapvetd fontossagu a rész-
letes anamnézis. Amennyiben a koreldzményben
pajzsmirigy autoimmun betegség szerepel (BG-kor),
akkor lényegesen konnyebben juthatunk el a betegség
id6beni felismeréséhez. A laboratoriumi vizsgalatok
koziil a TSH, FT3, FT4 meghatarozasa sziikséges, de
nem elegendd. Ezek ugyanis a beteg aktudlis hormo-
nélis dllapotardl adnak informaciot, de a kdrismérol
nem. A TSH-R elleni, a Tg-TPO elleni antitestek a
pajzsmirigy autoimmun betegségérdl arulkodnak.
A TSH-R elleni stimuldlé antitestek mellett az ugyne-
vezett blokkol6 antitesteknek is diagnosztikus jelen-
téségiik van (1, 3,4, 27). A szemizom elleni IgG és IgA
tipusd antitestek kimutatdsa segit a korismézésben.
A GAG, a TNF-a, a keringésben 1évé TNF-a -recep-
tor, az IL-6 és a sIL-6R szintek emelkedése a szérum-
ban az autoimmun mechanizmus aktivitasat jelzi. 3. sbra

Ezt bizonyitjak azok a kozlemények, amelyekben a GO patomechanizmusa

sikeres kezelés hatdsdra a citokinek és receptoraik

szintjének csokkenését mutattdk ki (28-29). A képalkoto eljarasok egész tarhdza all mar rendelkezéstinkre, amelyek tovabbi se-
gitséget nyujtanak az elkiilonit6 kérismében. Féként egyoldali GO esetében a retrobulbaris daganat kizérasa lehetséges ezekkel az
eljarasokkal, de az esetek egy részében a gyulladdsos tiinetek aktivitasarol is értékes informaciot kaphatunk. Az ultrahangvizsgélat
ezen a teriileten is teret hoditott. A szinkddolt ultrahangvizsgalattal a megnagyobbodott kiils6 szemizmokrdl, a fokozott véraram-
las mértékérdl kaphatunk adatokat. Kideriilt, hogy a véraramlas mértéke és a gyulladasos folyamat intenzitasa kozott szoros kol-
csonhatas van (30-32). A CT és az MR gyakran nélkiilozhetetlen vizsgalati eljaras, mert pontos képet ad a kiilsé szemizmokrol,
aretrobulbaris tér méretérdl és az esetek egy részében a gyulladasos folyamatrol is (4. dbra) (25). Az utobbi években az octreotid-
és a galliumszcintigrafia van elterjedében. Jelentdségiik az, hogy nemcsak a gyulladdsos folyamat mértékérél adnak informaciot,
hanem a kezelés eredményességérol is. Szélesebb korti elterjedésiiket a modszer viszonylagos magas koltsége akadalyozza (33).

Kezelés

A stlyos GO kezelése napjainkban is nehéz feladat. Erre a korképre kiilonosen vonatkozik az, hogy csak a korai (,aktiv”, ,nedves
szem”) stadiumban lehet sikeres a konzervativ kezelés. A gyogyszeres kezelés célja az autoimmun folyamat gatldsa, a citokinek kép-
z6désének csokkentése. Ezt tobbféle kezelési moddal érhetjiik el. A legtobb tapasztalatot a szteroidkezelésrol szereztiink (28, 34).
A korabban alkalmazott helyi szteroidkezelés (subconjunctivalis és periocularis triamcinolon) kevésbé volt eredményes, mint a szisz-
témds forma. Kezdetben a nagy dozisu, per os gyogyszeres kezelés terjedt el, amely 100 mg/nap prednizolont jelentett 5-6 hénapon
at, fokozatos doziscsokkentéssel. A kezelés sok mellékhatassal jart: Cushing-szindroma (85%), glitkozintolerancia (20%), gastritis
(10%), hiperténia (5%), depresszié (5%), raaddsul a szteroid elhagyasa utan a betegség az esetek 35-50%-dban kiajult (7, 28). Ezért
az utobbi években a nagy ddzist intravénas metilprednizolon-kezelés terjedt el. Ezt az igynevezett pulzativ kezelést haso nlitottak
Ossze az oralis kezeléssel. A kozel 800 betegben tett megfigyelés azt mutatta, hogy a metilprednizolon ciklikus adasaval (15 mg/kg
3-4alkalommal, majd 7,5 mg/kg 4-6 alkalommal megismétlése, két-hdrom hetes periddusokban) az eredmények Iényegesen jobbak
és a mellékhatasok ritkabbak (pl. a Cushing-szindroma 12%, hepatitis 1%). A megfelel6 idében elkezdett kezelés eredményessége
megkozelitette a 90%-ot. Fontos azonban hangsulyozni, hogy a kezelés nagy koriiltekintést, 6vatossagot, gyakran a tapasztalaton és
alaboratériumi adatokon alapul6 egyéni dozismeghatdrozast igényel (28-29). A szteroidkezelés eredménytelensége és mellékhatasai
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inditottak a kutatokat a retrobulbaris besugarzasi modszer kidolgoza-

sara. Ennek elve az, hogy az alkalmazott besugarzassal a radioszenzitiv

autoreaktivlymphocytak elpusztulnak. A korszeriilinedris akceleratorral

végzett kezelések tobb tanulmany szerint eredményesnek bizonyul-

tak (28-29). A kezelések soran mdsodnaponta 2 Gy-t alkalmaznak, a

teljes sugdrmennyiség nem Iépi tul a 20 Gy-t, ugyanis a nagyobb dozis

nem adott jobb eredményt (7). Az utobbi idében vetddott fel, hogy en-

nek a gyogyitasi forméanak tobb szovédménye lehet, ezért csak bizonyos

esetekben alkalmazhatd. A legfébb gondot a GO-val tarsult cukorbe-

tegségben el6forduld retinopathia képezi, amely esetben ez a kezelési

eljaras ellenjavallt. Tobb szerzd jobb eredményt ért el a gydgyszeres ke-

zelés és a besugarzas kombinalasaval (29). Kordbban a somatostatin-

(SS) analégokkal torténd kezeléshez fiiztek nagy reményeket, amelynek

elve az volt, hogy az SS receptorok (SSR) mind a szemizmok feliiletén,

mind az aktivalt lymphocytdkban kimutathaték (in. ,Octreoscan” se- )

gitségével), és a kapott eredmény ardnyos a klinikai tiinetek aktivi- ?)'rzli):: CT vizsgilata (a nyilak a jelentésen megvastagodott
tasaval. Eddig kozel 100 GO-ban szenvedd beteget kezeltek SS ana- szemizmokat mutatjék.)

l6g LAR-ral (,long acting release”). A kezelési modok eltéréek voltak,

a leggyakrabban 4 hetente 30 mg SS-LAR-t adtak 16 héten at. A kezdeti eredményekr6l szol6é kozlések utan tobb olyan tanul-
many is megjelent, amely megkérddjelezte a kezelés hatékonysagat (28-29, 33). A nagy dézisu immunglobulin (400 mg/kg/nap)
alkalmazdsardl is jo eredményeket kozoltek. Az immunglobulin hatdsa abban lehet, hogy megkéti az autoantitesteket (a TSH-R
elleni antitesteket is), azonban alkalmazdsat egyelére anyagi okok késleltetik (12). A TNF-a patogenetikai jelentésége miatt ve-
tédott fel olyan, viszonylag olcsd készitmények alkalmazdsanak lehetdsége, amelyek gatoljak ennek a citokinnek a képzddését.
A pentoxifillinrél (Ptx-r6l) kimutattdk, hogy a TNF-a amennyiségét és a GAG képzddését egyarant csokkenti, és hatdsara mind a
gyulladasos tiinetek, mind a proptosis javult (13, 28, 35-37). A j6v6 gyogyszere egyfeldl a biologiai kezelésben, a TNF-a megkotését
eredményezd szolubilis receptorban (etanercept) kereshetd, amellyel mar az els6 probalkozasok is kecsegtetdek voltak (18, 29, 38).
A PPAR-y agonistak (glitazonszarmazékok) fokozzak az adipocitak képz6dését, a PPAR-y antagonistak viszont gatoljak a szemtii-
netek kialakuldsat, ennek bizonyitdsa azonban még tovabbi, széleskért klinikai kutatdst igényel (15, 17, 27). Az eddigi tanulmanyok
azt mutattak, hogy a GO immunmoduléns kezelése soran mindig torekedjiink a lehetéség szerinti euthyreosis elérésére, lehetSleg
thyreostaticus kezeléssel (1, 29). Korabban a GO-ban miitétet, a pajzsmirigyszovet kozel teljes eltavolitdsat végezték el abbdl a meg-
gondolasbol kiindulva, hogy a thyreoidea dllomanydnak jelentds megkisebbitésével kevesebb lesz a TSH-R-ok szama és csokken a
TSH-R elleni antitestek titere. A kezdeti biztaté eredmények utin azonban a strumectomia kedvez6 hatasat tobb tanulmany is meg-
kérddjelezte. A vita napjainkig sem dolt el, mert a nagy struma miitéti eltavolitasa tovabbra is indokolt és hatdsos lehet GO-ban (1, 8).
A sulyos és progressziv GO-ban napjainkban is alkalmazzak az orbita dekompresszios miitéteit (egy vagy két orbitafal eltavoli-
tasaval). A mutét az alapfolyamatokra nem hat, elsédlegesen a szemizmok és a latoideg tartos vagy végleges karosodasat hivatott
megakadalyozni. Az orbita dekompresszidja csak abban az esetben lehet az elsé kezelési mdd, ha a konzervativ terapia hatdsara az
opticus neuropathia nem javul (2, 29, 39). A gyulladasos folyamatok ,kiégése” utan a szemsebészet sokat segithet a kettds latas meg-
sziintetésében, a kozmetikai sebészet pedig a betegek életminéségének javitasaban (39).

Megel6zés

Mara egyértelminek latszik, hogy a legkorszertibb ke-
zelés sem helyettesithetia betegség kialakuldsanak meg-
el6zésére vonatkozo eréfeszitéseket. A GO kialakuldsa-
ban az eddig ismert és nem befolyasolhat6 hajlamosito
tényezOk (nem, genetikai héttér, életkor) mellett mads,
elkertilhet6 faktorok koziil a radiojod-kezelés ma mar
csak relativ ellenjavallatot jelent (1, 6, 18). Mds a helyzet
a dohanyzassal, hiszen egyértelmtien bebizonyosodott,
hogy a BG-kdros betegeknek a korkép felismerése utan
azonnal fel kell hagyniuk kédros szenvedélyiikkel, ra-
addsul nemcsak az aktiv, de a passziv dohanyzas is ka-
ros lehet (6). Korabbi tanulmanyok bizonyitotték, hogy
a dohdnyzds 6nmagaban, genetikai hattér nélkiil is je-
lentdsen novelte az orbitopathia kialakulasanak kocka-
zatat. A Ptx kezelés kedvez6 megel6z6 hatdsét figyelték

5.4bra
meg prospektiv vizsgalatban, mivel a kezelt betegekben A GO manifeszticioja a placeb6val és pentoxifillinnel kezelt csoportban
a GO kialakulasdnak kockazata jelentésen csokkent (5. keék négyszogek = betegek kozépsilyos GO-val a kontroll csoportban

‘ . P i . p z61d csillagok = betegek stlyos GO-val a kontroll csoportban
dbra). Ezért elonyosnek tart]ak a gyogyszer alkalmaz- piros pontok = betegek kozépsulyos GO-val a pentoxifillinnel kezelt csoportban

sat preventiv céllal a BG-kéros betegek thyreosztatikus lila haromszogek = betegek stlyos GO-val a pentoxifillinnel kezelt csoportban
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kezelésével egy id6ben, f6ként azokndl a betegeknél, akik nem hajlandék lemondani a dohdnyzasrdl. A megel6z6 és gondoz6é munkdban
sokat segitettek azok az Eurdpa-szerte mikodo, ugynevezett TED klubok (TED: Thyroid Eye Disease), amelyekben a betegek nemcsak
a gyoégyulasi folyamatot és a lehetséges kezeléseket ismerik meg, hanem életmindségiik javitdsanak modjait is (6).
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