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A lataszavarok lehetséges okai és
differencialdiagnosztikal problémak
a gyermekszemeészeti gyakorlatban

JANOssY AGNES DR.", KIRALY AGNES DR.2, LARINCZ MATE PETER',
JANAKY MARTA DR.’

'Szegedi Tudomanyegyetem, Altalanos Orvostudomanyi Kan Szent-Gydrgyi Albert
Klinikai Kéozpont, Szemeészeti Klinika, Szeged (lgazgatd: Prof. Dn Facskd Andrea
egyetemi tanar) )

eSzegedi Tudomanyegyetem, Altalanos Orvostudomanyi Kan Szent-Gyorgyi Albert
Klinikai Kozpont Anesztezioldgiai €s Intenziv terapias Intézet, Szeged (lgazgato:
Prof. Dn Molnar Zsolt egyetemi tanar)

Célkitiizés: A Szegedi Tudomanyegyetem Szemeészeti Klinikaja elektrofiziologiai laboratériumaban egy év alatt vizsgalt 17
év alatti betegek klinikai és elektraofiziologiai leleteinek dsszefoglalé értékelése a bekuldé és végleges diagnozis, valamint a
lehetséges terapia szempontjabol.

Madszerek: Egy év alatt 164 gyermek vizsgalatat végeztik el. Meghataroztuk és lokalizaltuk a retina és a latopalya-funk-
cio kdrosodasanak helyét és meértékét. A vizsgalomadszerek kivalasztasat a bekuldé diagnozis, az életkor, a kooperacio
meértéke és a lataszavar tipusa befolyasolta: LED, flash, vagy mintavaltas-ingerléssel kivaltott latékérgi valasz és
elektroretinogram.

Eredmények: A bekuldd diagnozis alapjan a kivetkez& csoportok szerint értékeltuk a funkcitkarosodas meértékét: latasza-
var tipusa, retinabetegség gyanuja, latoideg, illetve latopalya/intracranialis folyamat, szisztémas megbetegedések, gyogy-
szer-toxicitas, intraorbitélis /intracranialis tumorok, fejlédési rendellenesség okozta lataszavarok.

A terapia szikseégessegét 13 esetben felvetettilk: kancsalsag, ablatio retinae, hydrocephalus, pseudotumor cerebri. Nyolc
esetben bizonyitottuk a retina-disztrofia orokletességeét, illetve 16 esetben kizartuk azt. Neurologiai kéorképpel tarsulo
retinitis pigmentosat harom betegnél, vesebetegséggel tarsuldt egy betegnél talaltunk. A prognozis alapjan a palyavalasz-
tasra is iranyt mutattunk.

Kovetkeztetések: Az elektrofiziologiai vizsgalatok segitik a latdskarosodas okanak és mértékének kimutatasat, ismert ok
esetén a terapia lehetéségét és eredményét objektiven mutatjak még nem kooperald csecsemok és gyermekek esetében
is. Nem gyogyithatd betegseg esetén iranyt mutathatnak az életvitelre, tanittatasra.

Visual disturbances and differential diagnostical problems in the pediatric ophthalmological practice
Aims: Retrospective evaluation of the electrophysiological and clinical signs of patients younger than seventeen years
examined during one year in the electrophysiological laboratory of the Department of Ophthalmology, University of Szeged
on the aspect of admitting,/principal diagnosis and possible therapy.

Methods: Altogether 164 children were examined during one year.: The site and extent of the damage of retina and visual
pathway was determined and localised. The examining method was selected according to the admitting diagnosis, the age,
the extent of cooperation and the type of vision disturbance: visual evoked potential elicited by LED, flash or pattern
reversal stimulation and electroretinogram.

Results: According to the admitting diagnosis the functional damage was evaluated in the following groups:

The type of visual disturbance, suspected retinal disease, optic nerve or visual pathway/intracranial disease, systemic
diseases, drug toxicity, intraorbital /intracranial tumors, developmental disorders.

In 13 cases the possible therapy was recommended: strabismus, retinal detachment, hydrocephalus, pseudotumor
cerebri. The hereditary of retinal dystrophy was proved in 8 cases while it was excluded in 16 cases. We found retinitis
pigmentosa associated with neurological disease in three patients and with renal disease in one case. Based on the
possible prognosis a choice of future profession was recommended.

Conclusions: The electrophysiological examinations help to reveal the cause and extent of visual disturbances. In the
presence of a known cause they point at the possibility and result of therapy even in the case of non-cooperating infants
and children.

,<Ullei=i=~~ ~ < lataszavar retinabetegseg, latopalya-funkcié karosodasa, elektrofiziologia

visual disturbance, retinal disease, function(al) loss, electrophysiology
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Visual disturbances and differential diagnostical problems

BEVEZETES

A szemészeti gyakorlatban az
elektrofizioldgiai vizsgalat féleg a
retina-disztréfidk  bizonyitasara
szolgalt (retinitis pigmentosa: RP)
és Magyarorszdgon csak néhdny
egyetemi kézpontban volt lehet6-
ség az elektroretinografia elvégzésé-
re. A latokérgi kivaltott vélaszok
vizsgalatdra ma mdr tobb megyei
koérhazban van lehet8ség, viszont a
neurolégusok a retinafunkciét nem
vizsgaljak. A retina allapota, féleg a
retinalis ganglionsejtek allapota be-
folyasolja a latépalya funkciéjat,
ezért szemészeti elektrofiziolégiai
laboratériumban mindig egytitt
vizsgaljuk a latékérgi kivaltott va-
laszt (VEP) és a retina ganglionsejt
funkciéjat mutaté mintézott elekt-
roretinogréfiat (PERG). Miér az
1980-as, 90-es években felfigyel-
tink az elektrofiziolégiai vizsgala-
tok jelent8ségére gyermekkorban.
Elsé megfigyeléseinket egyes gyer-
mekkorban eléfordulé kérképek
esetén mar az 1980-as években tobb
kozleményben leirtuk (10, 12, 15).
E tapasztalatok felhasznaldsaval
most célunk a komplex elektro-
fiziologiai vizsgalatokban rejlé lehe-
téségek felmérése, ismertetése volt
a klinikai gyakorlat szdmaéra az egy
év alatt kildott gyermekek leletei-
nek dtnézése alapjan.

BETEGEK ES
MODSZEREK

Egy év alatt klinikdnk elektrofizio-
légiai laboratériumaban 164 tizen-
hét év alatti beteget vizsgaltunk (90
fit, 74 leany). A legfiatalabb 5 héna-
pos, a legidGsebb 17 éves volt (4tlag-
életkor: 9,27 év). A retina és a 14t6-
ideg-funkciét tiikr6z6 standard
vizsgélatokat (a mint4zott ingerlés-
sel kivaltott latékérgi kivaltott va-
lasz: VEP; és a mint4zott ingerléssel
kivéltott elektroretinogréafia: PERG)
mindig egytitt végeztiik, ha a ko-
operaci6 megfelel volt. A kivaltott
vélaszok elvezetésére aranycsésze
(gold cup) elektrédat, az ERG elve-
zetésére DTL-elektrédat hasznal-
tunk (3). A vizsgalatokat az ISCEV:
International Society for Clinical

Electrophysiology of Vision altal ja-
vasolt standard maédszerekkel vé-
geztitk (11). Bar a vizsgélatok mini-
malis kooperdcidt igényelnek, cse-
csemdknél, nem kooperald kisgyer-
mekeknél vagy mentalis retardacié
esetén nem a standard, hanem a
rutin gyakorlatban elfogadott elekt-
rofiziolégiai moédszereket kellett al-
kalmaznunk (Flash-kivaltott vélasz,
Flash ERG). A ,sz(ir6” ERG 60 egye-
di vélasz atlagolasat és értékelését
jelenti: s6tét helységben monokro-
matikus kék fénnyel a palcikafunk-
ciét, vildgos helyiségben voros fény-
nyel kivaltott ERG a csapok funkci-
6jat tiikrozi. Csecsemdk vizsgalata
altatasban vorés LED-ingerlével tor-
tént. Az altatészer befolyédsolja az
agykéreg és a retina elektromos akti-
vitdsat, amit figyelembe vesziink,
az értékelésnél a kapott véalaszok
reprodukalhatésagat és az oldaldif-
ferenciat vesszuk figyelembe. A cse-

csemd j6 vizsgalhatésaga, a szemfe-
néki kép pontosabb megitélhetSsége
és a skiaszképia alapjan a refrakcié
pontosabb mérése is fontos, amit al-
tatott allapotban az elektrofizio-
légiai vizsgalat utan szintén el lehet
végezni. A LED vor6s fénye atjut a
csukott szemhéjon, lencse, vagy
tivegtesti homélyon és igy kivaltha-
té, megitélhetd a retina- és a lato-
ideg-funkcio.

EREDMENYEK

A bekiildé diagnézisokat és el6for-
duldsuk gyakorisdgat tablazatban is-
mertetjiik. A csoportositas a tiine-
tek és az alapbetegség alapjan tor-
tént. Az elsé tablazatba az a 92
beteg kertlt, akiknél a lataszavar
(42), nystagmus vagy strabizmus
okat keresttk (17), akiknél fejlédési
rendellenesség okozta funkcidkaro-
sodas mértékét kellett meghatarozni

1. téablazat: A vizsgalt betegek |lataszavarainak

kUlbnbozd tipusai és okai

Tiinetek/betegségek /sérulések sgée:fg?ﬁ] EI6f0[r;2|]JIésa
Lataszavar tipusa (centralis /periférias) 42 25,608
Vizus nem javithato, homalyos latas
a Fényérzékenység, fényvillogas
Achromatopsia
Csecsemdkori vaksag gyanUja
b Nystagmus 10 6,097
c Strabizmus 4,268
Fejlédési rendellenesség
Macrocephalia, microcephalia, agyi ciszta 1,829
d Hypoplasia ner?vi optici, arteria 5 1219
hyaloidea persistens ’
Kongenitalis katarakta 3 1,829
Szisztemas betegseg
£ Eyl\rﬂ],elyfétiroﬁbromatosis, scleroderma, v, 4068
f  Gyogyszer-toxicitas szlirése: Delagil) 1,219
g Daganatok (latéideg, intracranialis) 3,048
h Esrr“gg%ek (szemsérulés, commotio a 0439
Osszesen (n) 92
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2. tablazat: Retinabetegsegek gyanuja és okai

beteganyagunkban
Retinabetegségek Betegek El6for-
szama (n) dulasa (%)
Retina-disztréfia bizonyitasa vagy 8 4878
elvetése 16 9,756
Leber-féle kongenitalis amaurosis 1 0,609
Retinitis pigmentosa, + neurologiai korkepek
a Marie ataxia, Kearns-Sayre-szindréma 3 1,829
x;@g_ssgiigdmrgpﬁao;sa, + vesebetegség; 1 0,609
Stargardt féle macula-disztroéfia 2 1,219
gﬁl}\(lj? EEISJS]ngenital Stationary Night 1 0,609
Szemfengéki eltéréssel jaro retinabetegségek
b ROP (Retinopathia prematurorum)
Sazzfg?ii?ngas:g, vitreoretinalis degeneracio, a 2439
Osszesen (n) 36

(7). Szisztémas betegségek szemtii-
neteit vagy gyégyszer-toxicitast kel-
lett kimutatni kilenc esetben. A
szem és koponyasériilés okozta
funkcidkérosodas stlyossdganak ob-
jektiv kimutatdsa 4 gyermeknél valt
sziikségessé. Ot gyermeknél 14t6-
ideg, illetve intracranialis tumor volt
a bekildé diagnézis (1. tablazat).
Harminchat esetben mertilt fel reti-
nabetegség gyantja. Azok a gyer-
mekek is ebbe a masodik csoportba
kertiltek, akiknél a szemfenéki elté-
rés miatt a diagnézis pontositasa
volt a bekiildé szemorvos kérése (2.
tablazat).

A latdideg, latopalya és intracrania-
lis folyamat okozta l4tdskarosodés
megitélése volt a feladatunk 36
esetben a gyermek-neurolégus és
idegsebész kollegdnak a kérése alap-
jan (3. tablazat).

Latdszavar miatt vizsgélt 42 beteg-
nél 4 esetben sikertlt a fénytorési
hiba kijavitdsa utan patolégiés fo-
lyamatot kizdrni. Juvenilis diabé-
tesz miatt vizsgalt két gyermeknél
neuropétidra utalé VEP latencia-
megnyuldst nem taldltunk és ép
volt a multifokalis ERG a rheuma-

toid arthritis miatt Delagilt szed&
beutalt gyerekeknél.

Négy gyermeknél a lataskarosodés
organikus okat kizartuk, a pszichés
okok felderitésére a sztil6kkel kon-
zultéltunk. Két esetben az aggra-
vaciot kizérta a koéros latékérgi ki-
véltott valasz, ezen esetekben neu-
rolégiai vizsgalatot rendeltiink el.

Az amblyopiat binokuléris facili-
tacié meglétével zarta ki a mono-
kuléris ingerléssel, majd binokulari-
san kivaltott latékérgi vélasz. Kéros
funkcié esetén, kooperéld gyermek-
nél latétér-vizsgélattal egészitettitk
ki az elektrofizioldgiai vizsgélatot a
latépalya-kérosodas pontosabb lo-
kalizalasara, valamint stirg6sségi
CT/MRI elvégzését kérttuk. Egy bi-
zonytalan féloldali latdszavar miatt
vizsgalt gyermeknél intracraniélis
okot feltételeztiink. A perichiasma-
lis tumort kimutattdk, 1 héten be-
lul meg lett operdlva a gyermek,
ami utdn megszint a ldtdszavar.
Egy achromatopsia diagnézissal
kildott gyermeknek nem volt nys-
tagmusa (az achromatopsia nystag-
mussal jar), ép volt a szemfenéki
kép, csak nem tudta megnevezni a
szineket.

A nystagmus retinalis, vagy intra-
cranialis okdnak bizonyitdsa cse-
csemdkorban, negativ szemfenéki
kép esetén nehéz (macula hypopla-
sia megitélése a nystagmus miatt
nem lehetséges, de lehet nystagmus
Leber-féle kongenitélis amaurosis-
ban is, amikor még nem tipusos a
szemfenéki kép). Ha LED-ingerlés-
sel az ERG épnek a VEP kérosnak
tlint, neurologus segitségét kértiik.
Velesziiletett sziirkehdlyog esetén is
lehet nystagmus. A mi betegeinknél

3. téblazat: Neurooftalmoldgiai korkéepek beteg-

anyagunkban

Latoideg, latépalya, intracranialis

folyamat
Szemfenéki tiinet miatt

a Pangésos papilla, papillitis

Dekoloralt papilla, opticus atrofia

Neurologiai diagnozis alapjan

Sclerosis multiplex/Devic-betegség
Benignus intracranialis hipertenzio (BIH)

b Hydrocephalus, pseudotumor cerebri

Epilepszia
Csecsemokori agyi bénulas
Intracranialis vérzés

Osszesen (n)

Betegek El6for-
szama (n) dulasa (%)
8 4,878
8 4878
5 3,048
3 1,829
5 3,048
4 2439
1 0,608
2 1,219
36
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nem volt ez a tlinet, a szlirkehé-
Iyogmtét el6tt a retina és a latéd-
ideg-funkci6é megitélésének a vér-
haté latdsjavulds szempontjabdl
volt jelent8sége. Ennek igazsagligyi
vonatkozasa is lehet.

Szurkileti rossz latés vagy a csaladi
anamnézisben szerepeld retinitis
pigmentosa (RP) miatt végzett ERG
8 esetben bizonyitotta, 16 esetben
kizérta az 6roklédést. Egy esetben
CSNB  (Congenital Stationary
Night Blindness) lett a diagnézis a
negativ tipust ERG alapjan. Egy
gyermeknél negativ szemfenéki kép
ellenére a Leber-féle kongenitélis
amaurosist bizonyitotta a vizsga-
lat.

Ataxidk, neuroldgiai tiinetek mel-
lett hdrom betegnél tarsulé RP-t
mutattunk ki (Kearns—Sayre-szind-
roma, NARP-szindréma: Neuroge-
nic Weekness, Ataxia and Retinitis
pigmentosa szindréma; Marie-
szindroma). Egy vesebetegségben
szenvedd gyermeknél a tarsulé RP
Alport-szindrémara utalt. Az 6rok-
16d6 retina-disztrofidk esetén nem-
csak a diagnézist er@sitettiik meg,
hanem a funkciékarosodds mérté-
két kimutatva a tovabbtanuldsi le-
het8ségekre, a palyavélasztdsra is
tandcsot adtunk.

Eléemelkedd papillat két esetben
drusen okozott, olyan esetekben
ahol ez kizarhat6 volt, neurolégiai
konziliumot kérttink. Neuroldgiai
koérkép esetén a vizsgalatokkal fel-
mértik a funkcidkdrosodds mérté-
két, amely alapja lett a neurolégiai
vagy az idegsebészeti kezelésnek,
mutéti beavatkozéasnak.
Sént-mdtét utdni kévetéses VED-
vizsgalatunk alapjan harom esetben
sont-igazitas valt sziikségessé.

MEGBESZELES

A latépaélya elektrofiziolégiai vizs-
galatanak jelent8ségét gyermekkor-
ban mar az 1980-as években felis-
mertik, alkalmaztuk (9). A sze-

mészeti elektrofiziolégiai vizsgala-
toknak nemcsak a csalddi anamné-
zis, vagy a szlrkiileti rossz latés
esetén felmertilé retina-disztréfia
gyanU esetén van jelent&sége.
Intracranialis hipertenzié is lehet,
pl. a strabizmus hétterében (4), de
egyéb gyermekkori neurolégiai kor-
képben is lefrtuk a latépalya érin-
tettségét (14), felmertilhetnek a la-
téideg fejlédési rendellenességei (5)
vagy myopiaval is tarsulhat 6rokls-
dé retina-disztréfia (6). Vannak
anyagcsere- és neurolégiai betegsé-
gek, de egyéb ritkdn el8fordulé koér-
képek is, amiknél az alapbetegség
tinetei miatt nem gondolnak tér-
sulé retina-disztréfidra. A tarsuld
RP halmozott fogyatékossagot je-
lent.

Csecsem&- és kisgyermekkorban a
vizuélis magatartds miatt felmertld
latéskérosoddés retinalis vagy intra-
cranialis okat el kell kiiloniteni. A
retinalis ok nem mindig kezelhetd,
de a tanittatdsra, életvitelre tand-
csot kell adnunk. Amennyiben az
intracranialis folyamat idegsebésze-
ti kezelést igényel, azt minél el6bb,
id6ben el kell végezni, és a hatdsa
kovethetd, monitorozhaté modsze-
reinkkel még kisgyermekkorban is.
Ep szemfenéki kép még nem zérja
ki a latasfunkcié csokkenését. Egy
kisgyermek nem tudja pontosan
megmondani, hogy rosszabbul [4t
féleg, ha a csokkent latés csak félol-
dali. Amennyiben a lat4szavar, vagy
a nem korrigélhaté vizus miatt el-
végzett vizsgélat kizarja az organi-
kus okot, akkor a pszicholégiai
megkozelités szitkséges (csalddi
probléma, iskolavéltds stb. lehet a
hattérben).

Ismert szisztémds betegség vagy
annak kezelése sordn felléphet reti-
na vagy szubklinikus latéidegfunk-
ci6é-karosodds, ami kimutathaté az
elektrofiziolégiai vizsgalatokkal.
Sériilések, illetve retinamdtétek
elétt az elektrofiziolégiai vizsgalat-

nak nemcsak prognosztikai jelents-
sége van, hanem igazs4gligyi vonat-
kozasa is.

Az egy év alatt tortént vizsgélata-
ink retrograd analizisének bemuta-
tasaval az elektrofiziolégiai vizsgé-
latokban rejlé lehet&ségekre kivan-
tuk felhivni a figyelmet. Az elekt-
rofiziolégiai vizsgalatok tobbet je-
lentenek, mint megnyult latencia
vagy szubnormélis amplitidé. Az
eltérések, az oldaldifferencidk iranyt
mutatnak a végleges diagnézis felta-
rédséra, nem csak a 1ézi6 helyét és
mértékét mutatjdk (2). Terdpids je-
lent8sége is van e vizsgélatoknak,
valamint nem gydgyithaté betegsé-
geknél az életvitelre, tanittatdsra
adhatnak értékes tanacsot a szil6k-
nek.

A centralis retina anatémiai eltéré-
seit és az idegrostréteg elvékonyo-
désat az OCT pontosan kimutatja,
(Optical Cocherence Tomography),
de az anatémiai eltérés nem mindig
van 6sszhangban a funkciékéaroso-
dés mértékével. A centrélis retina-
disztréfidk elkilonitése a generali-
zalt retinabetegségektdl csak az
elektrofiziolégiai vizsgalatokkal le-
hetséges. Generalizélt retinabeteg-
ségek differencidldiagnosztikdjaban
(pl. CSNB, Achromatopsia) szintén
e modszer segithet (17). Ha a latés-
kérosoddst szisztémds betegség
vagy intracranialis folyamat okoz-
za, az OCT segitheti a funkcidkaro-
sodés retinalis eredetének kizara-
sat, de nem mutatja a retrobulbaris
folyamat okozta funkcidkarosodés
mértékét. E két mddszer egytttes
hasznélata javasolt. Csecsemd- és
kisgyermekkorban, vagy nystagmus
esetén az OCT nem is végezhet§ el,
igy marad az elektrofizioldgia.

Készonetnyilvanitas

A szerzdk kdszonetet mondanak az
elektrofizioldgiai szakasszisztens, Ma-
jer Tiborné Katinak a tiirelmes és lelki-
ismeretes munkdjdért.



A lataszavarok lehetseges okai es differencialdiagnosztikai problemak
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