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Dystrofia polimorficzna tylna rogowki
— trudnosci diagnostyczne

Posterior polymorphous corneal dystrophy — diagnostic difficulties

Ewa lwaszkiewicz, Wojciech Kotodziejczyk, Marek Czubak, Piotr Tesla

Z Katedry i Kliniki Okulistyki Il Wydziatu Lekarskiego Akademii Medycznej w Warszawie

Kierownik: prof. dr hab. n. med. Jerzy Szaflik

Summary:

Purpose: This paper describes complications due to the posterior polymorphous corneal dystrophy in one patient.

Material and methods: Medical history of misdiagnosis and subsequent wrong procedures, to which patient with bino-
cular posterior polymorphous corneal dystrophy was exposed, where presented. The eye misdiagnosed with profound
keratitis was initially treated with high doses of steroids, what could possibly lead to extensive fungal corneal ulceration

and complicated cataract.

Results: Thanks to the detailed examination of the fellow eye in the slit lamp and specular microscope, correct diagno-

sis was made.

Conclusions: Since posterior polymorphous corneal dystrophy is one of the rare conditions, especially with coexisting
eye irritation, wrong diagnosis of this disorder is possible to be made. Therefore, extremely important in every day
ophthalmological practice precise examination of the both eyes and special care during steroid treatment is essential.
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Dystrofia polimorficzna tylna, opisana po raz pierwszy w 1916 .
przez Koeppego (6), nalezy do bardzo rzadkich dystrofii srodbtonka
rogowki (1,2,16). Stwarza ona czesto duze trudnosci diagnostyczne
(5,9). Istotg choroby jest wystepowanie pomiedzy btong Descemeta
a $rédbtonkiem komorek czynnosciowo i strukturalnie podobnych do
komorek nabfonka rogéwki, produkujgcych wiékna kolagenowe
odktadajace sie w postaci ztogdw na tylnej powierzchni rogdwki
(2,13,15). Cechami odrdzniajgcymi opisane powyzej komoérki od
typowych komérek srodbtonka sg utozenie warstwowe, obecnos¢ m.
in. potaczen desmoidalnych i wypustek cytoplazmatycznych. W lam-
pie szczelinowej obserwujemy zmiany na tylnej powierzchni rogéw-
ki w postaci pojedynczych badz utozonych zlewnie (geograficznie lub
pasmowato) przymglen o ostrych granicach, czesto otoczonych bia-
toszarg obwodka (12,13,14,17). Proces ten jest dziedziczony autoso-
malnie dominujaco lub rzadziej autosomalnie recesywnie, przebiega
obustronnie, czasem asymetrycznie. Zmiany zaczynajg sie po uro-
dzeniu lub we wczesnym dziecinstwie (9,10). Podczas badan nad
genotypem rodziny, w ktérej 21 cztonkéw miato dystrofie polimor-
ficzng tylng, udowodniono zaleznos¢ wystepowania dystrofii od
zmian dfugiego ramienia chromosomu 20-20q11 (4).

W odréznieniu od czesto spotykanej dystrofii Fuchsa dystrofia
polimorficzna tylna ma w wiekszosci przypadkéw przebieg bezob-
jawowy i nie wymaga leczenia (5). W nielicznych przypadkach
dochodzi do zaburzen funkgji srédbtonka z nastepowym obrzekiem
istoty wiasciwej, co prowadzi do dekompensacji rogéwki i koniecz-
nosci jej przeszczepu. Innym rzadkim powiktaniem jest jaskra
otwartego lub zamknietego kata przesaczania. Przebieg jaskry z zam-
knietym katem przesgczania czesto jest powikfany wystepowaniem
okreznych zrostow teczéwkowo-rogéwkowych. Wzrost cisnienia

dystrofia polimorficzna tylna, owrzodzenie grzybicze, przeszczep rogéwki, dekompensacja $rodbtonka rogéwki.
polymorphous posterior dystrophy, fungal comeal ulceration, comeal graft, corneal endothelium decompensation.

wewnatrzgatkowego spotyka sie u ponad 15% pacjentdw z dystro-
fig polimorficzna tylng (7).

W pracy przedstawiamy losy pacjenta z dystrofig polimorficzng
tylng rogéwki, ktéry w wyniku ztej diagnozy narazony byt na szereg
operacji ocznych i diugotrwate leczenie powikfan.

Chory, lat 45, zostat skierowany do naszej kliniki w 1995 r.
z innego osrodka, w ktérym rozpoznano i bezskutecznie leczono
gtebokie zapalenie rogéwki oka lewego. Wedtug relacji pacjenta
w oku prawym nie stwierdzono zmian chorobowych, a oko lewe (z
dobrg ostroscig wzroku) byto jedynie od kilku dni przed hospitaliza-
Cj zaczerwienione. Otrzymywat on ogélnie i w jonoforezach hydro-
cortison, a miejscowo mas¢ Cortinef.

Stan w dniu przyjecia do naszej kliniki:

Vod = 5/5 sc; sn 0,5s¢; Tod = 16 mmHg,

Vos = 1/16 sc knp; sn nie czyta; Tos hypotonia.

W badaniu oka prawego rogéwka byta gtadka, I$nigca,
z widocznymi rozrzedzeniami $rédbtonka i gtebokimi pecherzyko-
watymi przymgleniami na tylnej powierzchni rogéwki, charaktery-
stycznymi dla dystrofii polimorficznej tylnej (11) (ryc. 1,2). Dalsze
struktury gatki ocznej prawej byty bez zmian. W celu potwierdzenia
rozpoznania dystrofii polimorficznej tylnej wykonano badanie $réd-
bfonka w mikroskopie spekularnym (3,8), stwierdzajgc charaktery-
styczne zmiany $rédbtonka (ryc. 3) (pecherzyki i pasmowate zagesz-
czenia ztozone z wielopostaciowych komérek o niewyraznych gra-
nicach widoczne sg na zdjeciu jako czarne pola w rysunku wiasci-
wych komérek $rédbtonka, wokét powiekszone komérki srédbtonka
z jasnymi strukturami wewnatrzkomérkowymi).

Gatka oczna lewa byta zadrazniona powierzchownie i gteboko,
z biatoszarym owrzodzeniem rogdwki, widocznym od nosa i w cen-
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Ryc. 1. Fotografia oka prawego pacjenta w lampie szczelinowe;j.
Fig. 1.

Biomikroskopy. Right eye.

Ryc. 2. Fotografia oka prawego w lampie szczelinowej (szczelina swiatfa
ustawiona skosnie).

Fig. 2. Biomikroskopy. Right eye. Oblique slit.

trum, oraz satelitarnym potaczonym mniejszym ogniskiem od skro-

ni. Rogéwka w cafosci byta obrzeknieta i barwita sie fluoresceing,

komora przednia z wysiekiem ropnym, Zrenica szeroka, nieréwna,

w kilku zrostach tylnych (ryc. 4).

Pobrano zeskrobiny z rogéwki na posiew i ze wzgledu na obraz
kliniczny i dotychczasowe leczenie oraz stwierdzong u chorego
grzybice paznokdi rak zastosowano leczenie przeciwgrzybicze: Fun-
gisone co 1 godz. w kroplach i mas¢ Clotrimazol 4 x dziennie, oraz
zlecono 1% Atropine 4 x dziennie i 3% Targesine co 2 godz. OgdlInie
podano 200 mg Fluconazolu pomimo ujemnych wynikéw posie-
wow mykologicznych. Po okresowych wznowach (po odstawieniu
lekéw przeciwgrzybiczych) i remisjach owrzodzenie wygoito sie
w czerwcu 1998 r.

W lutym 1999 r. wykonano u chorego przeszczepienie drazace
rogowki oka lewego (8,5/8,0) i ze wzgledu na stwierdzong w czasie
operacji zacme — uwolnienie zrostéw tylnych oraz pozatorebkowe
usuniecie za¢my z wszczepieniem soczewki tylnokomorowej (przy
wypisie: Vos = 5/10 sc knp; sn 0,5 cc + 1,5 Dsph). Pfatek wystany
do badania histopatologicznego ulegt zniszczeniu w czasie trans-
portu, uniemozliwiajgc dodatkowe potwierdzenie rozpoznania,
ktore postawiono ex iuvantibus. Grzybica paznokci réwniez zostata

LENS X108
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Ryc. 3. Fotografia srédbtonka rogéwki oka prawego z mikroskopu speku-
larnego.
Specular mikroskopy. Corneal endothelium of right eye.

Fig. 3.
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Fotografia oka lewego pacjenta z lampy szczelinowej — rozlegte

owrzodzenie.
Fig. 4. Biomikroskopy. Left eye — extensive ulceration.

Ryc. 5. Fotografia oka lewego pacjenta w lampie szczelinowej — w Zrenicy
duza btona pozapalna.

Fig. 5. Biomikroskopy. Left eye — large inflammatory membrane.

wyleczona. Przebieg pooperacyjny byt powiktany zapaleniem btony
naczyniowej, z powstaniem zrostow tylnych i nieregularnej litej bto-
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ny przed implantem (w marcu 2001 r.: Vos 5/30 sc knp; sn 1,5 cc +
1,5 Dsph). Bez wzgledu na state podawanie Atropiny i Neosyneph-
ryny przed implantem utrzymywafa sie bliznowata, biata btona —
(ryc. 5). Pomimo gestosci $rodbtonka 500/mm2 przeszczep rogdwki
pozostat przezroczysty.

W kwietniu 2001 r. zdecydowano sie na ostrozne wyciecie pod
ostong lekéw wiskoelastycznych btony Zrenicznej zrodnietej z implan-
tem (po zabiegu: Vos = 5/25 sc, sn 0,5 cc +1,5 Dsph; Zrenica byta
wolna i okragta). Po kolejnym miesigcu wystapita choroba przeszcze-
pu w postaci linii srédbtonkowej, ktéra doprowadzita do dekompen-
sacji $rodbfonka i zwyrodnienia drobnopecherzowego nabtonka
przeszczepu. Chory oczekuje obecnie na retransplantacje rogéwki.

Whnioski
Poniewaz dystrofia polimorficzna tylna rogéwki nalezy do jej
rzadkich schorzen, mozliwe jest, zwlaszcza przy wspétistniejgcym
zadraznieniu oka, btedne rozpoznanie innej choroby. Dlatego bar-
dzo wazne w codziennej praktyce okulistycznej jest:
1. Doktadne badanie obojga oczu.
2. Zachowanie duzej ostroznosci podczas leczenia sterydami,
szczegolnie przy braku efektéw leczenia.
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