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Summary:
prematurity.

Purpose: Annette von Droste-Hiilshoff syndrome is characterized by pseudostrabismus due to macular ectopy in retinopathy of

The aim of the study is to present the case of Annette von Droste-Hiilshoff syndrome.

Material and methods: Fourteen years old girl was referred to the Outpatient Clinic of the Department of Ophthalmology of
University of Medical Sciences in Poznan in order to attain qualification to surgical treatment of divergent strabismus of her left
eye. Divergent strabismus of the left eye was diagnosed in early childhood. The girl was born in 32-nd week of twin pregnancy
with a birth weight 1520 g. Her corrected vision was 1.0 for each eye with an apparent exotropia of both eyes and normal posi-
tion of the head. The Hirschberg test revealed corneal reflex shifted to the nasal margin of the pupil. On eye fundus examination
temporal pulling of vessels and temporal displacement of macula was noted in each eye. Kappa angle value was +8 degrees

for each eye.

Results: Pseudoexotropia due to temporal macular ectopy was diagnosed (in the course of suffered ROP). The girl was not qu-

alified to surgical treatment.

Conclusions: This case emphasizes fundamental importance of correct diagnosis and qualification to surgical treatment of stra-

bismus.
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Wstep

Zespdt Annette von Droste-Hiilshoff charakteryzuje sig wy-
stepowaniem zeza pozornego spowodowanego ektopig plamki
w przebiegu retinopatii wcze$niakéw.

Nazwa zespotu pochodzi od nazwiska znanej niemieckiej po-
etki Annette von Droste-Hiilshoff, zyjacej w XIX wieku. Urodzita
sie ona jako wcze$niak, a jej liczne portrety pokazujg duze krét-
kowzroczne gatki oczne ustawione w zezie rozbieznym wywota-
nym, jak sie przypuszcza, ektopig plamki obojga oczu (1).

Przed wprowadzeniem waluty euro jej podobizna zdobita
banknot dwudziesto-markowy.

Ektopia plamki w przebiegu retinopatii wczesniakdw jest tylko
jedng z przyczyn powstania zeza pozornego. Jego leczenie rézni
sie od leczenia zeza towarzyszacego i jest bardziej ograniczone,
dlatego wiasciwa diagnoza ma podstawowe znaczenie (1).

Materiat i metody

Czternastoletnia dziewczynka zostata skierowana do Porad-
ni Dziecigcej Katedry i Kliniki Okulistyki UM w Poznaniu w celu
kwalifikacji do leczenia operacyjnego zeza rozhieznego oka le-
wego. Jak podawat ojciec, zez rozbiezny oka lewego stwier-
dzono we wczesnym dziecinstwie, okulary nosita od 10. roku
zycia. Dziewczynka urodzona drogg cigcia cesarskiego, z cigzy
blizniaczej, w 32. tygodniu cigzy, masa urodzeniowa — 1520
g. W pierwszej i drugiej dobie zycia dziecko przebywato w na-
miocie tlenowym (Fi02 40%). Wywiad okulistyczny dotyczacy

Annette von Droste-Hiilshoff syndrome, macular ectopy, pseudostrabismus.
Zespot Annette von Droste-Hiilshoff, ektopia plamki, zez pozorny.

pierwszych miesigcy zycia — nieznany. Dziewczynka ogoéinie
zdrowa, uczulona na pyfki traw i roztocza kurzu domowego.
Jak podawat ojciec — brat blizniak byt zdrowy, nigdy nie byt
leczony okulistycznie. Wada refrakcja po porazeniu akomodacji
wynosita: oko prawe sph -0,5 cyl -3,75 ax 175; oko lewe sph
-0,37 cyl -3,75 ax 1. W badaniu zwracata uwage petna ostro§¢
wzroku do dali i do blizy z odpowiednia korekcjg przy rozhiez-
nym ustawieniu obu gatek ocznych i prawidiowym ustawieniu
gtowy. Test Hirschberga wykazat w obojgu oczach przesunigcie
refleksu rogéwkowego do nosowego brzegu Zrenicy (ryc. 1).

Ryc. 1. Test Hirschberga.
Fig. 1. The Hirschberg’s test.
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Ryc. 2. Dno oka prawego.
Fig. 2. The right eye fundus.

Ryc. 3. Dno oka lewego.

Fig. 3. The left eye fundus.

W badaniu ruchomosci gatek ocznych stwierdzono peten zakres
ruchomosci oka prawego i nieznaczne ograniczenie przywodze-
nia oka lewego. Funkcje widzenia przestrzennego byty zacho-
wane. Badanie odcinka przedniego nie wykazato odchylen od
stanu prawidiowego. W badaniu dna oka zaobserwowano wyj-
$cie naczyn po skroniowej stronie tarczy n. Il oraz skroniowe
przesunigcie plamki o okoto 2 $rednice tarczy w obojgu oczach
(ryc. 2, 3). Wyglad plamki byt prawidtowy. Warto$¢ kata kappa
zmierzona na perymetrze Maggiorego wynosita +8 stopni dla
oczu prawego i lewego.

Wyniki

Rozpoznano zeza pozornego rozhieznego spowodowanego
ektopiag plamki obojga oczu (przebyta ROP). Dziewczynki nie za-
kwalifikowano do leczenia operacyjnego.

Dyskusja

Zez pozorny (pseudostrabismus) jest stanem imitujgcym
zeza i moze mie¢ forme zeza pozornego zhieznego (pseudo-
esotropia) lub zeza rozbieznego (pseudoegzotropia). Wynika
on z nieprawidfowos$ci w obrebie oczodotu, nieprawidiowosci
w obrebie aparatu ochronnego oka, a takze ze zmian w struk-
turze samej gatki ocznej. Maty rozstaw Zrenic, szeroka nasada
nosa, zmarszczki nakatne (epicanthus), nosowe przesunigcie
plamki w przebiegu retinopatii wcze$niakéw pozorujg zeza zbiez-

nego. Natomiast zbyt duzy rozstaw Zzrenic, oczodotéw (hyper-
telorismus), boczne przemieszczenie kata przy$rodkowego (tele-
canthus), skroniowe przesuniecie plamki w przebiegu retinopatii
weczesniakdw stwarzajg wrazenie zeza rozbieznego.

Kat zeza pozornego mozna zmierzyé. W literaturze nie ma
zgodnos$ci co do nazwy mierzonego kata — uzywa sie okreslen
zaréwno kat kappa, jak i kat alfa.

Kat kappa to kat zawarty miedzy osig widzenia a osig Zre-
niczng, natomiast kat alfa to kat zawarty miedzy osig widzenia
a osig optyczna.

Réznica miedzy tymi katami jest niewielka, dlatego uzycie
obu okreslen wydaje sie uzasadnione. W niniejszym artykule
autorzy zdecydowali sie na uzycie, za J.J. Kafskim, okreslenia
kat kappa.

Kat kappa mozna zmierzy¢ za pomocg perymetru Maggiore-
go lub krzyza Maddoxa. Podczas pomiaru za pomoca perymetru,
gdy drugie oko jest zakryte, poleca sig, aby patrze¢ okiem bada-
nym na wprost na $wiatto, i obserwuje si¢ pofozenie odblasku
wzgledem Zrenicy. Miarg kata kappa jest wielko$¢ potrzebnego
przesuniecia $wiatta po tuku perymetru, aby refleks znalazt sie
w centrum Zzrenicy. Wedtug drugiej metody badany siedzi w od-
legtosci 1 metra od skali Maddoxa, tak aby $wiatetko ze $rodka
skali znajdowato sige na wprost oka badanego (drugie oko jest
zakryte). Nastepnie poleca sie badanemu fiksowanie na przed-
miocie umieszczonym tuz nad skalg i przesuwa sie przedmiot
tak, by refleks $wietlny znalazt si¢ w centrum Zrenicy. Przesu-
nigcie przedmiotu na skali jest miarg kata kappa. W zezie po-
zornym zbieznym kat kappa jest skroniowy, negatywny, w zezie
pozornym rozbieznym — nosowy, pozytywny.

Ektopia plamki w przebiegu retinopatii wczesniakéw jest
zwigzana z procesami bliznowacenia proliferacji naczyniowo-
widknistych na obwodzie siatkdwki (2).

Prawidtowo plamka jest potozona 3-4 mm skroniowoi0,7 mm
w dot od tarczy n. Il. WartoSci te, podane po raz pierwszy
przez Landolta, mogg w warunkach fizjologicznych ulegaé nie-
znacznym wahaniom (3). Zmiana nie wieksza niz pét Srednicy
tarczy n. Il od powyzszych warto$ci jest uznawana za fizjolo-
giczna (1).

W ektopii plamki zwigzanej z retinopatia wcze$niakéw na-
tomiast pofozenie plamki wzgledem tarczy n. Il jest patologicz-
nie zmienione. Najczesciej jest ona wyraznie przemieszczona
skroniowo, ale moze tez ulec przeciggnieciu nosowo lub ku
dofowi od tarczy n. Il. Obraz oftalmoskopowy dofeczka pozosta-
je zwykle prawidiowy. Nieprawidiowy jest natomiast wyglad
tarczy n. Il — naczynia wychodzg z tarczy po jej stronie skro-
niowej, a nastepnie zakrecaja, aby przebiega¢ w prawidtowych
obszarach dna oka (tarcza przybiera wyglad o$miornicy). Moga
wystepowac takze inne nieprawidiowosci tarczy n. Il — tarcza
olbrzymia lub szczelina tarczy. Wspdtistniejg takze nieprawidto-
wosci siatkdwkowe — sierpowate fatdy siatkéwki, obwodowe
obszary zwtdkniatej siatkdwki ze zmianami barwnikowymi (3).

Ostro$¢ wzroku i widzenie obuoczne pozostajg najczesciej
prawidtowe (3).

Rokowanie jest najcze$ciej pomys$ine ze wzgledu na cha-
rakter zmian — zbliznowaciaty i ustalony. Jednak, jak wynika
z dostepnego pi$émiennictwa, na skutek obkurczania sie bton
widknistych moze doj$¢ do trakcyjnego lub przedarciowego od-
warstwienia siatkdwki, nawet w 2.-3. dekadzie zycia.
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