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Summary:

The authors describe a 79-yearold man with OslerRendu-Weber syndrome, who developed intraoperative choroidal

hemorrhage in left eye. During phacoemulsification under local anesthesia, shallowing of the anterior chamber was
observed. Acetazolamide was administered and peribulbar block performed. Phacoemulsifikation was continued and
intraocular lens implanted. Five months postoperatively resolution of the choroidal hemorrhage was observed. Best
corrected visual acuity was 0.5. Patient developed retinal embolism in his right eye 16 years earlier.

Conclusions:

1 Choroidal hemorrhage may occur more commonly in patients with Osler-Rendu-Weber syndrome. Recognition of this

possible association and institution of appropriate intraoperative precautions may facilitate a good visual outcome.

2 Paradoxical embolization (stroke, retinal embolism) is the most serious consequence of hereditary hemorrhagic teleangiectasia.
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Choroba Rendu — Oslera (teleangiectasia haemorrhagica heredita-
ria) to najczestsza wrodzona, genetycznie uwarunkowana skaza krwo-
toczna naczyniowa. Przyczyng schorzenia jest anomalia naczyn krwio-
nosnych, usposabiajgca do naruszenia ich ciggfosci, czego objawem sg
krwawienia (4). Dziedziczenie jest autosomalne dominujgce, chorujg
zardwno kobiety, jak i mezczyzni (6,9,12).

Pierwszy opis schorzenia pochodzi z 1864 . (Sutton), ale dopiero
w 1896 r. Rendu po raz pierwszy wyodrebnit to schorzenie z grupy
hemofilii. Dokfadny opis choroby przedstawili w nastepnej dekadzie
Osler (1901) i Weber (1907) (4).

Patogeneza

Przyczyna choroby jest dysplazja naczyn, zanik $ciany, zwtaszcza war-
stwy miesniowej i sprezystej. Sciany naczyfi wiosowatych i drobnych zyt
moga sie sktadac tylko z warstwy $roédbtonka. Miejsca naczyniakowate sg
mato oporne i ulegajg uszkodzeniu pod wptywem nieznacznych nawet
urazéw. Naczyniaki wystepujg na skoérze i btonie $Sluzowej — gtéwnie
w gdrnej potowie ciata, mogg obejmowac takze opuszki palcow, skére pod
paznokciami, na stopach, rzadziej koficzyny i tutéw. Rozszerzenia naczynio-
we, czasami wieksze tetniaki tetniczo-zylne wystepujq takze w narzadach
wewnetrznych (OUN, przewdd pokarmowy, ptuca). Mechanizm rozwoju tej
anomalii nie jest znany (6,9).

Obraz kliniczny
Objawy pojawiajq sie w réznym wieku, z wiekiem sie nasilaja. Cho-
robe charakteryzuje triada objawdw:

Rendu — Osler syndrome, choroidal hemorrhage, cataract surgery.

< wystepowanie rodzinne z udowodnionym dziedziczeniem AD,

< pajaczkowate rozszerzenia lub drobne sinoczerwone guzki na ské-
rze i btonach $luzowych, czasem wigksze w narzadach, najczesciej
w plucach,

% nawracajace krwawienia, najczesciej z nosa, krwioplucie, rzadziej
krew w stolcu, krwiomocz, krwawienia z narzadéw wewnetrznych
(ptuca, przewdd pokarmowy, OUN) (6,9,4,10).

Najczestszym objawem sg nawracajgce krwawienia z nosa, poja-
wiajace sie czesto okoto 10. roku zycia. Z wiekiem staja sie coraz
powazniejsze.

Roznicowanie

Obejmuije inne skazy naczyniowe (cho¢ sg bardzo rzadkie), skaze
w chorobach watroby, marskos¢ watroby, plamice krwotoczna, inne
naczyniaki. Charakterystyczny jest brak zmian w badaniach laboratoryj-
nych ukfadu krzepniecia (6,3).

Leczenie przyczynowe nie jest znane. Z niepewnym skutkiem
stosowano hormony (estrogeny i kortykosterydy). Leczenie miejsco-
we to hamowanie krwotoku za pomocg spongostanu, niszczenie
powierzchownych naczyniakéw poprzez chemio- i elektrokoagula-
cje czy radioterapie nieprawidtowych naczyn. W leczeniu krwoto-
kéw z nosa stosuje sie takze przegrodowg dermoplastyke czy
odtuszczenie $luzéwki przegrody nosa (6,9,3). Na miejscu zniszczo-
nych naczyn pojawiaja sie jednak nowe, powodujace krwawienia
zmiany. Nalezy tagodzi¢ objawy niedokrwistosci niedobarwliwe]
(preparaty zelaza, przetoczenia krwi, preparaty hamujace krwawie-
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Srédoperacyjny krwotok naczyniowkowy u pacjenta z zespotem Rendu — Oslera

Rys.1. Oko prawe. Widoczne naczynia faczace na tarczy. (zdjecia z 1999
roku, udostepnione przez pacjenta).
Fig. 1. Right eye. Shunts vessels on the disc.

Ryc 3. Angiografia fluoresceinowa oka prawego (zdjecia z 1999 roku,
udostepnione przez pacjenta).

Fig 3. Fluorescein angiography of the right eye.

Rys. 2. Oko lewe. Drobne degeneracje w plamce (zdjecia z 1999 roku,
udostepnione przez pacjenta).

Fig 2. Left eye. Small degeneration in macula.

nie), czasem stosuje si¢ operacyjne usuniecie czesci lub cafosci
krwawigcego narzadu (6,9,11).

Rokowanie jest powazne ze wzgledu na potencjalnie grozne dla
zycia wylewy donarzadowe.

Objawy kliniczne w narzadzie wzroku

Zmiany oczne obserwuje sie u 45-65% pacjentéw z chorobg
Rendu — Oslera. Opisano typowe zmiany w powiekach, w spojowce
powiek i gatkowej. Czasem byty to zmiany izolowane, bez towarzy-
szacych zmian skornych czy na innych $Sluzowkach. Na dnie oka
obserwowano kretos¢ naczyn, rozszerzenia naczyn, naczyniaki
naczyn siatkéwki, nowotworzenie si¢ naczyn krwionosnych siatkow-
ki oraz zmiany bliznowate po przebytych krwawieniach do siatkow-
ki, a takze odwarstwienia siatkowki. Opisywano réwniez zmiany na

Ryc. 4. Angiografia fluoresceinowa oka lewego (zdjecia z 1999 roku,
udostepnione przez pacjenta).
Fluorescein angiography of the left eye.

Fig 4.

dnie oka, zwigzane z wystepowaniem towarzyszacej czesto schorze-
niu anemii. Zmiany takie wycofywaty sie po leczeniu niedokrwistosci
(7,2,1,12).

Masywny naczyniéwkowy krwotok to duze krwawienie do prze-
strzeni nadnaczyniowkowej, ktore powoduje wypchniecie zawarto-
éci gatki ocznej lub uniesienie powierzchni siatkowki. Zrodtem
krwawienia jest uszkodzona tetnica rzeskowa tylna krétka lub dtu-
ga. Do srodoperacyjnych czynnikéw ryzyka naleza: nagly spadek
cisnienia srodgatkowego, proba Valsalvy, kaszel, uptyw ciata szkli-
stego, nagly wzrost cisnienia krwi, podawanie znieczulenia poza-
gatkowego bez adrenaliny. Krwotok wypierajacy czesciej zdarza sie
u 0s6b w wieku podesztym, u ktorych stwierdza sie miazdzyce tet-
nic, nadcisnienie tetnicze, cukrzyce, skaze krwotoczna, jaskre czy
wysokg krétkowzrocznosé (5).
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Opis przypadku

Pacjent L. F, lat 79, zgtosit sie do Kliniki Okulistyki Il Wydziatu Lekar-
skiego Akademii Medycznej w Warszawie z powodu stopniowego
pogarszania sie widzenia przed okiem lewym. Chory od 40 lat cierpi na
chorobe Rendu — Oslera, ktérg rozpoznano po serii silnych krwawien
z nosa, kiedy miat 39 lat. Pacjent od wielu lat leczony jest takze z powo-
du umiarkowanego nadcisnienia tetniczego (Mononit 2 x 20 mg), przed
4 laty rozpoznano cukrzyce insulinoniezalezng (Diaprel 1 x 1 tabl.).

W 1987 r. pacjent stwierdzit nagte pogorszenie sie widzenia w oku
prawym. Po dwdch dniach zgtosit sie do okulisty, ktéry rozpoznat prze-
byty zator tetnicy Srodkowej siatkéwki oka prawego. Wykonana
w tamtym okresie angiografia fluoresceinowa nie wykazata, poza zmia-
nami typowymi dla zatoru tetnicy srodkowej siatkéwki w oku prawym,
zadnych anomalii naczyniowych w obojgu oczach. Od blisko 5-6 lat
obserwowat stopniowe pogarszanie sie widzenia w oku lewym z poste-
pujacg krotkowzrocznoscig (do -6,5 Dsph). W mtodosci okularéw nie
nosit. Rozpoznano za¢me obojga oczu.

Rys. 5. USG oka lewego, wylew naczyniéwkowy — 7 doba pooperacyjna
(materiaty wtasne).

Fig 5. USG of the left eye, choroidal haemorrhage — 7 days after operation.

NOS

Rys 6.

G=98dB 08 (LF)

USG oka lewego, wylew naczynidwkowy — 14 dni po operacji (mate-
riaty wiasne).
Fig 6.  USG of the left eye, choroidal haemorrhage — 14 days after operation.

Pacjent zostat przyjety do Kliniki Okulistyki Il Wydziatu Lekarskiego
Akademii Medycznej w Warszawie w celu usunigcia za¢my w oku
lewym.

W chwili przyjecia Vod 1/50 cc -6,0 Dsph, Sn nie czyta, Tod 17 mmHg.

OP: Odcinek przedni prawidtowy, soczewka — zmetnienie jadra
i pod torebka tylna, dno widoczne nieco mgliscie: tarcza nerwu Il kre-
dowo blada, o granicach wyraznych, w poziomie dna, piefi naczyniowy
potozony centralnie, zagfebienie fizjologiczne, w gérnej czesci tarczy
widoczne krete naczynia taczace typu shunts, plamka bez zmian, naczy-
nia zwezone, siatkéwka bladorézowa przylega (ryc. 1, 3). Vos 5/16 cc
-8,0 Dsph, Sn 0,5 cc -1,5 Dsph, Tos 17 mmHg.

OL: Odcinek przedni prawidtowy, soczewka — zmetnienie jadra
i pod torebka tylng, dno widoczne nieco mgliscie: tarcza n. Il o grani-
cach wyraznych, bladorézowa, w poziomie dna, otoczona waskim
pierscieniem zaniku siatkéwkowo-naczyniéwkowego, piefi centralny,
zagtebienie fizjologiczne, przegrupowania barwnika w plamce, siat-
kéwka rézowa, przylega (ryc. 2, 4).

NOS

Rys 7.

USG oka lewego, wylew naczyniowkowy — 1 miesigc po operacji
(materiaty wtasne).
Fig 7.  USG of the left eye, choroidal haemorrhage — 1 month after operation.

DOL-NOS G=98d4B 08 (LF)

Rys 8. USG oka lewego, wylew naczyniéwkowy — 5 miesiecy po operagji
(materiaty wtasne).
Fig 8.  USG of the left eye, choroidal haemorrhage — 5 months after operation.
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Dnia 22.10.2002 r. wykonano zabieg fakoemulsyfikacji za¢my ze
wszczepem sztucznej soczewki z witrektomig przednig i irydektomia
przypodstawng oka lewego. Zabieg rozpoczeto w znieczuleniu kroplo-
wym, wykonano otwarcie na godzinie 11. i 3., typowo kapsuloreksje,
hydrodyssekcje i hydrodelineacje. W trakcie fakoemulsyfikacji nastapito
gwattowne zniesienie komory przedniej, spowodowane silnym par-
ciem ciafa szklistego i wzrostem cisnienia $rédgatkowego. Zamknieto
rane rogoéwki, przerwano zabieg, podano 500 mg Diamoxu iv. Po blisko
30 minutach wykonano znieczulenie okotogatkowe, kontynuujac
z powodzeniem fakoemulsyfikacje. Stwierdzono niewielkie pekniecie
torebki tylnej. Po delikatnej aspiracji czesci mas wykonano witrektomie
przednia, wprowadzono sztuczng soczewke zwijalng na zachowang
czes¢ torebki tylnej, podano miostat i powietrze do komory przedniej,
zatozono 3 szwy pojedyncze na rane na godzinie 3., zafozono soczew-
ke kontaktowa w celu uszczelnienia rany ze wzgledu na wysokie ci$nie-
nie $rédgatkowe. W | dobie pooperacyjnej: Vos 5/50 sc, cc -3,0 = 5/25
Sn 1,25 sc, miejscowo zastosowano 0,5% Tropicamid, Indocid, Sulface-
tamid, Solcoseryl, ogdlnie — Hydrocortison, Biotraxon. Ze wzgledu na
utrzymujace sie podwyzszone cisnienie srédgatkowe dodatkowo poda-
wano Diuramid oraz miejscowo Oftensin i Trusopt. Badaniem USG oka
lewego potwierdzono krwotoczne odtgczenie naczyniéwki, najwyzsze od
nosa i dofem, oraz odtgczenie tylne ciata szklistego z zapadnieciem, siat-
kéwka pozostawata przyfozona. Ewolucje zmian przedstawiaja ryc. 5-8.

Uzyskano stabilizacje ci$nienia $rddgatkowego, powoli redukujac
dawki lekéw obnizajacych cisnienie.

W 10. dobie pacjent zostat wypisany do domu z ostroscig wzroku
w oku lewym 5/25 stp 5/16, Sn 0,5 cc + 4,0 Tos 16 mmHg (ryc. 6, 7).

Pie¢ miesiecy po zabiegu: Vod 1/50 knp, Sn nie czyta, Tod 14
mmHg; Vos 5/10-5/8f cc -5,5 Dsph, Sn 0,5 sc, Tos 16 mmHg.

OP: stan jak w dniu 21.10.2002 .

OL: gatka spokojna, rogéwka gtadka, I$nigca, w miejscach wkiu¢
delikatnie przymglona, poza tym przezierna. Komora przednia gteboka
wolna, Zrenica nieznacznie przeciggnieta na godzine 3., implant tylno-
komorowy ufiksowany w centrum, za implantem widoczna peknieta
torebka tylna.

Dno: tarcza n. Il o granicach wyraznych, pien centralny, zagtebienie
fizjologiczne ¢/d 0,3, naczynia tetnicze waskie o cechach stwardnienia,
siatkowka dostepna badaniu catkowicie przytozona. W badaniu USG
oka lewego: odfaczenie tylne ciata szklistego, w kwadrancie dolno-nos-
owym widoczne echo odpowiadajace resztkowemu uniesieniu naczy-
niowki, siatkdwka przytozona (ryc. 8).

Dyskusja

W opisywanym przypadku oprécz wrodzonej anomalii Sciany
naczyn w patogenezie krwotoku wypierajgcego mogty mie¢ znaczenie
takze nadcisnienie tetnicze i cukrzyca oraz fakt, ze pacjent ma trudnosci
z oddychaniem przez nos — co wiaze si¢ z wyzszym ryzykiem wykony-
wania proby Valsalvy.

W literaturze opisano tylko jeden przypadek pacjenta z chorobg Ren-
du — Oslera, u ktérego podczas fakoemulsyfikacji za¢my doszto do krwo-
toku wypierajacego (8). Fakoemulsyfikacja za¢my miata poprzedzac
zatozenie plomby twardéwkowej z powodu odwarstwienia siatkéwki.
Zrezygnowano z zatozenia plomby, wykonujac jedynie krioterapie i pneu-
matyczng retinopeksje, krwotok naczyniéwkowy postuzyt w tym przy-
padku jako czasowa plomba, przyczyniajac sie do przytozenia siatkéwki.
Pacjentka uzyskata ostatecznie ostros¢ wzroku 0,7, a siatkdwka pozosta-
wata przyfozona w ciggu 7 miesiecy obserwacji. Angiografia fluoresce-
inowa i indocyjaninowa nie wykazaly zadnych anomalii w naczyniach

siatkéwkowych i naczyniéwkowych. Podobnie nie znaleziono typowych
anomalii w naczyniach spojéwki. W pi$miennictwie opisano takze jeden
przypadek pacjenta cierpigcego na chorobe Rendu — Oslera, u ktérego
stwierdzono obecno$¢ nowych naczyn na tarczy n. Il. Nie zostafo wyja-
$nione, czy naczynia te byly malformacjami tetniczo-zylnymi, naczyniami
taczacymi (shunt vessels), czy tez prawdziwg neowaskularyzacjg na tar-
czy (1). Ci sami autorzy zwracajg uwage na wieksza mozliwos¢ powsta-
nia zatorowosci u pacjentdw z chorobg Rendu — Oslera, co stanowi naj-
powazniejsze powiktanie choroby. Materiat zatorowy (np. zakrzep zylny)
moze bowiem swobodnie przechodzi¢ przez malformacje naczyniowe
w ptucach i wedrowac¢ do OUN czy np. tetnicy ocznej.

Przypadki te wskazuja na to, ze pacjenci z chorobg Rendu — Oslera sg
bardziej narazeni na powikfanie $rddoperacyjne w postaci krwotoku
wypierajacego. Swiadomos¢ tego faktu jest niezbedna nie tylko chirurgom
okulistom. Odpowiednie postepowanie $rédoperacyjne moze zmniejszy¢
azestos¢ wystepowania tego rodzaju powikfania, potencjalnie prowadza-
cego do utraty widzenia. Ze wzgledu na niewielkie otwarcie komory przed-
niej rekomendowang metoda operacyjna jest zabieg fakoemulsyfikacji.
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