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Summary:

Posterior polymorphous corneal dystrophy (PPCD) is a rare, bilateral, congenital disorder. It affects endathelial cells and Desce-

met’s membrane. Slit lamp examination of PPCD shows characteristic bilateral endothelial bands, vesicles, and polymorphous
opacities at the level of Descemet’s membrane and endothelium, which can be accompanied by iridocorneal peripheral adhe-
sions, iris atrophy, and corectopia. The clinical phenotype of PPCD can vary from relatively benign Descemet’s thickening to
severe progression towards vision loss from corneal edema or consecutive glaucoma. We present a case report of a 7-years old
male patient with left eye corneal edema. Diagnosis of PPCD is made by slit-lam examination accompanied by anterior segment
optical coherence tomography (AS OCT), and specular microscopy examination. Examination also revealed corneal changes in

left eye of 32-years old patient’s mother.
dystrofia rogowki, optyczna koherentna tomografia.
corneal dystrophy, optical cohorence tomography.
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Dystrofie rogéwki to grupa pierwotnych, genetycznie uwa-
runkowanych choréb niezwigzanych z wcze$niejszym zapale-
niem, uszkodzeniem czy chorobg uktadowg. W zalezno$ci od
lokalizacji zmian patologicznych wyrdzniamy dystrofie rogéwki
przednie, istoty wiasciwej oraz tylne. Do tej ostatniej grupy
nalezy zaliczy¢ dystrofie $rédbtonkowa Fuchsa, wrodzong dys-
trofie $rédbtonka oraz dystrofie polimorficzng tylng. Pierwszy
kliniczny opis dystrofii polimorficznej tylnej zostat przedstawio-
ny przez Koeppego w 1916 roku pod nazwa keratitis bullosa in-
terna (1). Jest to rzadko spotykana choroba, dotyczaca obojga
oczu, dziedziczona autosomalnie dominujaco lub recesywnie,
0 zréznicowanym przebiegu klinicznym, od bezobjawowego po
nieodwracalny obrzek rogéwki (2,3,4). Patomechanizm stwier-
dzanych zmian polega na zastgpieniu prawidiowej pojedynczej
warstwy szesciokagtnych komérek srédbtonka komérkami o po-
tencjale mitotycznym. Zmienione komdrki przypominajg komérki
nabfonkowe, charakteryzujgce sie zawarto$ciag desmosomow,
tonofilamentéw i mikrokosmkéw. Komérki mogg uktadac sie
wielowarstwowo, a takze rozprzestrzenia¢ sie w obrebie sia-
teczki beleczkowania (4,5). Za pomocg badania w lampie szcze-
linowej stwierdzamy obustronne, asymetryczne zmiany dotycza-
ce endothelium i btony Descemeta, ktére obejmujg zgrupowania
pecherzykdw, szerokie, pasmowate przymglenia o wystrzepio-
nych brzegach oraz rozlane, szarawe, geograficzne zmiany (3,6).
U cze$ci pacjentdw opisywane sg obwodowe zrosty teczéw-

kowo-rogéwkowe, przemieszczenie zrenicy czy obecno$¢ bton
na powierzchni teczéwki (3,6,7). Klinicznym problemem jest
obecnos$¢ obrzeku rogdwki oraz wspdtistnienie jaskry. W niekto-
rych rodzinach az 33% pacjentéw z dystrofig polimorficzng tylng
wymaga przeszczepu rogéwki, a jaskra jest stwierdzana w 40%
przypadkéw (4).

Réznicowanie dystrofii polimorficznej tylnej obejmuje przede
wszystkim zespdt teczéwkowo-rogdwkowo-$rddbtonkowy oraz
wrodzong dystrofie Srédbtonkowa (8,9).

Opis przypadku

Dziecko, lat 7, zostato skierowane do porani okulistycznej
z powodu stopniowego pogorszenia ostro$ci wzroku oka lewe-
go trwajacego od kilku miesigcy. Chtopiec nie chorowat wcze-
$niej ogdlnie, wywiad dotyczacy wczesniejszych choréb oczu
oraz urazow, a takze wywiad rodzinny byty negatywne. Podczas
pierwszego badania ostro§¢ wzroku oka prawego wynosita
5/50, natomiast oka lewego 1/50. Za pomocg badania w lampie
szczelinowej wykazano obustronny centralny obrzek rogéweki,
z przewagg oka lewego. W prawym oku na tylnej powierzch-
ni rogéwki uwidoczniono wieloogniskowe zmetnienia, a takze
zmiany o charakterze pecherzykdéw (ryc. 1).

Badanie dna oka byto mozliwe w oku prawym i nie wykaza-
to odchylen od normy. W wykonanym badaniu optycznej kohe-
rentnej tomografii przedniego odcinka oka (AS OCT) wykazano
zwigkszenie grubosci centralnej rogéwki do 694 um w oku pra-
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Ryc. 1. Zdjecie prawego oka pacjenta. Widoczne wieloogniskowe
zmetnienia, a takze zmiany o charakterze pecherzykéw zloka-
lizowane centralnie w tylnej czesci rogéweki.

Image of patient’s right eye. Multifocal opacities and vesicules
in central corneal posterior part.

Fig. 1.

Ryc. 2. Obraz wysokiej rozdzielczos$ci OCT oka prawego. W obrebie
tylnej czesci rogéwki widoczne hiperrefleksyjne pasmo o gru-
bosci okofo 40 um.

Fig. 2. High resolution OCT scan of patient’s right eye. Hiperreflective

band 40 um thick in posterior corneal part.

wym i do 1290 um — w oku lewym. W obrebie tylnej czesci
rogéwki obojga oczu zaobserwowano hiperrefleksyjne pasmo
o grubosci okoto 40 um (ryc. 2).

Badanie rogéwki wykonane za pomoca mikroskopu lustrza-
nego Topcon SP2000 wykazato obszary licznych komérek poli-
morficznych oraz obecno$¢ zmian pecherzykowych w obrebie
szesciokgtnych komoérek $rddbtonka (ryc. 3).

Badanie okulistyczne przeprowadzono réwniez u 32-letniej
matki chiopca, ktéra w wywiadzie nie podawata zadnych do-
legliwos$ci ze strony oczu. Ostro$¢ wzroku obojga oczu wyno-
sita 5/5. Ci$nienie wewnatrzgatkowe mierzone aplanacyjnie wg
Goldmanna wynosito w oku prawym 14 mmHg, w oku lewym
— 16 mmHg. Za pomocg badania w lampie szczelinowej stwier-
dzono obecno$¢ ogniskowego, pasmowatego przymglenia tylnej
czesci rogéwki w oku lewym (ryc. 4).

Badanie oka prawego nie wykazato odchyler od normy. Gru-
bos¢ centralna rogéwki w badaniu OCT wynosita 509 um w oku
prawym i 508 um w oku lewym. Badanie rogéwki wykonane
za pomocg mikroskopu lustrzanego wykazato nieliczne skupiska
owalnych, metaplastycznie zmienionych komdrek $rédbtonka
w obojgu oczach.

Ryc. 3. Zdjecie komérek $rédbtonka oka prawego. Widoczne rozle-
gly obszar licznych polimorficznych komérek $rédbtonka oraz
obecno$¢ zmian pecherzykowych w obrebie szes$ciokatnych
komoérek $rddbtonka.

Fig. 3. Image of endothelial cells of patient’s right eye. Area of poli-

morphic endothelial cells and vesicle-like changes among nor-
mal endothelial cells.

Ryc. 4. Zdjecie lewego oka matki pacjentki. Widoczne ogniskowe
przymglenie tylnej czesci rogdwki.
Fig. 4. Image of patient’s mother left eye. Localized band in posterior

corneal part.
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Omowienie

Dystrofia polimorficzna tylna rogéwki to choroba dziedzicz-
na charakteryzujgca sie duzg heterogennoscig fenotypowa oraz
genotypowa. Geny, ktérych mutacje powodujg dystrofie, zloka-
lizowane sg na trzech réznych chromosomach — 20p, 10p i 1p
(10,11,12). Heterogenno$¢ obrazu klinicznego dotyczy réwniez
poszczegdlnych cztonkdw rodziny, co stanowi zrédto trudnosci
diagnostycznych (2,3,4). W opisywanym przez autoréw przy-
padku 7-letniego chiopca stwierdzono zaawansowane zmiany
pod postacig obrzeku rogéwki, podczas gdy u jego 32-letniej
matki wykazane zmiany mialy charakter bezobjawowy. Przepro-
wadzenie badania okulistycznego u matki, wraz z oceng komé-
rek $rddbtonka, pozwolito na potwierdzenie wstepnego rozpo-
znania dystrofii polimorficznej tylne;.

Postawienie wtasciwej diagnozy umozliwity wykonane ba-
dania dodatkowe. Badanie optycznej koherentnej tomografii
przedniego odcinka oka pozwala na bezdotykowa morfologicz-
ng i biometryczng ocene przedniego odcinka oka (13). Badanie
rogéwki za pomocg mikroskopu lustrzanego wykazuje zmiany
w obrebie komdrek $srodbtonka. W dystrofii polimorficznej tylnej
komérki srodbtonka wykazujg polimegatyzm i polimorfizm. Moga
sie uktada¢ w warstwy, tworzy¢ ogniska w ksztaicie pecherzy-
kéw, pasm oraz rozlanych zmian geograficznych. Opisywane sg
réwniez zmiany w obrebie btony Descemeta, takie jak: pogrubie-
W przeprowadzonym u chtopca badaniu OCT wykazano hiper-
refleksyjne pasmo grubos$ci okoto 40 um, najprawdopodobniej
odpowiadajece pogrubiatej bfonie Descemeta oraz warstwom
patologicznych komérek $rédbtonka. OCT wydaje sie mato
przydatne w bezobjawowych formach dystrofii, gdyz badanie
u matki nie wykazato odchylen od stanu prawidtowego. Charak-
terystyczne zmiany dystroficzne w obrebie komérek $rédbtonka
wykazano u obojga pacjentdw za pomoca mikroskopu spekular-
nego. Badanie to ma duze znaczenie w diagnostyce i réznicowa-
niu dystrofii polimorficznej tylnej, co potwierdzajg inni autorzy
(7,8,9,14). W diagnostyce réznicowej nalezy uwzgledni¢ zespét
teczéwkowo-rogéwkowy, gdyz cechy, takie jak zajecie komorek
$rédbtonka, zrosty teczéwkowo-rogéwkowe czy btony w przed-
niej komorze, moga by¢ wspéine dla obu tych schorzen (7,8,9).
Réznicowanie obejmuje réwniez wrodzong dystrofie $rddbfon-
kowa, w ktérej dominujacym objawem jest obrzek rogéwki na
skutek niedostatecznej liczby komdrek $rddbtonka. Rozpoznanie
dystrofii polimorficznej tylnej nalezy braé pod uwage w przypad-
ku zmian zlokalizowanych w tylnej czesci rogéwki, szczegéinie
obustronnych, bez towarzyszgcego zadraznienia oka. Wydaje
sig, ze podstawowe znaczenie w réznicowaniu odgrywajg wy-
wiad kliniczny, rodzinny, badanie oka towarzyszacego oraz za-
stosowanie dodatkowych badan.

Whioski

Dystrofia polimorficzna tylna cechuje sie duzg zmienno$cia
obrazu klinicznego w obrebie cztonkdw jednej rodziny.

Zastosowanie dodatkowych badan, wykonanych za pomoca
urzadzen takich jak OCT i mikroskop sekularny, ma duze znacze-
nie w diagnostyce i réznicowaniu dystrofii polimorficznej tylne;.
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