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terp_retacji uzyskanych pomiaréw, zwlaszcza gdy na
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Badania elektrofizjologiczne w diagnostyce wrodzonej

Slepoty nocnej

Electrophysiological study in diagnosis of congenital stationary night blindness

Wojciech Lubinski, Andrzej Palacz, Krzysztof Penkala', Olgierd Palacz

Abstract: Electrophysiological study in diagnosis of congenital ctationary cight clindness.

Material and methods: The goal of this study was to describe a family with X-linked congenital stationary night blindness
(CSNB) in which 3 brothers had similar symptoms: night blindness, reduced visual acuity and ,negative” type of Flash ERG.
Results: Electrophysiological study permitted to differentiate CSNB from generalized progressive retinal degeneration, what

has a prognostic value for these patients.

Stowa kluczowe: wrodzona $lepota nocna, elektroretinografia

Key words: congenital stationary night blindness, electroretinography

Wrodzona $lepota nocna (congenital stationary
night blindness — CSNB) jest grupg dziedzicznych
chorob charakteryzujacych sie wystepujgcym od uro-
dzenia, catkowitym lub czesciowym brakiem widzenia
nocnego. CSNB dziedziczy sie w sposob autosomal-
nie dominujacy, recesywny oraz sprzgzony z picia,
z chromosomem X (1).

W niniejszej pracy przedstawiono rodzine z CSNB
sprzezong z chromosomem X. Jest to rzadko wyste-
pujace schorzenie, objawiajgce sie u osobnikow pici
meskiej $lepota nocng, obnizong ostroscig wzroku,
czesto oczoplgsem, srednig lub wysoka krotkowzrocz-
noscig oraz brakiem klinicznej progresji (8). Dno oka
jest prawidtowe z wyjatkiem zmian typowych dla krét-
kowzrocznosci. Widzenie barwne oraz pole widzenia
badane konwencjonalng perymetrig kinetyczng sa naj-
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czesciej prawidtowe (2). W perymetrii statycznej stwier-
dza sig¢ duze uposledzenie czutosci precikow (28-41
dB) oraz niewielkie czopkow (6-12 dB) (5). Analizu-
jac krzywa adaptacji do ciemnosci obserwuije sie nie-
znaczne podwyzszenie czopkowego progu pobudli-
wosci oraz brak fazy precikowej (2).

W badaniach elektrofizjologicznych u osobnikéw
pici meskiej uzyskuije sie charakterystyczny, ,negatyw-
ny” typ elektroretinogramu blyskowego (Flash ERG —
FERG) (1, 3, 6). U osobnikéw pici zerskiej — nosicieli
choroby — FERG jest prawidiowy, natomiast czesto
W adaptaciji skotopowej wystepuje selektywna reduk-
cja amplitudy potencjatéw oscylacyjnych (Oscillatory
Potentials — OP) (1, 7, 8).

Przypuszczalny defekt przewodzenia neuronalne-
go wystepuje na poziomie komérek dwubiegunowych
(1), chociaz ostatnie wyniki badan opisujg takze mu-
tacje rodopsyny precikow (4).

W CSNB nieprawidtowosci genowe stwierdzono
w krotkim ramieniu chromosomu X (8).

Material i metodyka

U cztonkéw rodziny (5 mezczyzn i 2 kobiety) prze-
prowadzono nastepujace badania: wywiad genetycz-
ny, rutynowe badania okulistyczne, czopkowy i preci-
kowy FERG oraz OP zgodnie z miedzynarodowym
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Ryc. 1. Rodowad rodziny z wrodzong $lepotg nocng
Fig. 1. Genealogy of family with congenital night blindness
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Ryc. 2. FERG u pacjenta [1/3 z CSNB w poréwnaniu z zapisem prawidtowym

Fig. 2. FERG in patient II/3 with CSNB compared with normal

Tabela I: Charakterystyka FERG u os6b z CSNB sprzezona z chromosomem X
Table I: Characteristic of FERG in patients with CSNB linked with chromosome X

Adaptacja skotopowa

Adaptacja fotopowa

Scotopic adaptation Photopic adaptation

Nr chorego Blyski pojedyncze Blyski pojedyncze Blyski pojedyncze Blyski pojedyncze Flicker
niebieskie czerwone biate biate
No of patient | Single blue flashes Single red flashes Single white flashes Single white flashes
1113 wygaszony brak fali b, znaczna redukgja fali b, nieprawidiowe potencjaty prawidtowy
173 .negatywny” typ FERG oscylacyjne ,on pathway
11174 defect”
111/5 estinguished lack of wave b, significant reduction abnormal oscillatory normal
of b wave, ,negative” potentials on pathway
type of FERG detect

skotopowej. FERG byt prawidtowy, podczas gdy
w badaniu potencjatéw oscylacyjnych stwierdzono
brak fal 02, 03 oraz redukcje fali 01. Wynik tego ba-

CSNB
o>
33
F1
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0,
NORMA %
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pervenr b b e et bana
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dania sugerowat, ze chorzy 1/2 i llI/6 sg nosicielami

CSNB (1, 7, 8) (ryc. 3).

Widzenie barwne byto prawidtowe u wszystkich

badanych.

Pole widzenia w konwencjonalnej perymetrii kine-
tycznej u oséb dotknietych slepota zmierzchowa byto

prawidfowe lub nieznacznie obwodowo zwezone.

W perymetrii statycznej w A.S. uzywajgc blyskow
niebieskich, stwierdzono ubytki bezwzgledne i wzgled-
ne w catym polu widzenia, co dodatkowo potwierdza-

to zaburzenia funkcji systemu precikowego (5).

U nosicieli 11/2 i 111/6 nie stwierdzono zmian w pe-

rymetrii kinetycznej oraz statycznej.

Ryc. 3. Potencjaty oscylacyjne w A.S. u obowigzkowego
nosiciela CSNB 11(2) w poréwnaniu z zapisem pra-

widtowym

Fig. 3. Oscillatory potentials in scotopic adaptation of
,compulsory” carrier CSNB 11(2) compared with

normal
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Przemieszczenie fragmentéw soczewki podczas zabiegu
usuwania zaémy
Dislocation of lens particles during cataract surgery

Stan A. Milewski, Marion J. Stoj, Peter H. Judson

Background: The charts of 46 patients with dislocated lens particles during cataract surgery were reviewed. Forty patients
had trans-pars plana vitrectomy; 5 were treated medically and one had retinal detachment repair only.

Material and methods: The following complications were associated with dislocated lens particles: uveitis 87%, glaucoma
66%, corneal edema 71%, retinal detachment 5%.

Results: The vision on the initial visit was 20/200 or worse in 85%. After vitrectomy the final vision was 20/40 or better in
58%. Visual acuity of 20/40 or better was obtained in 72% of patients who had surgery the same day; in 55% who had sur-
gery later and in 64% with initial IOL placement. Insertion of an intraocular lens at the time of cataract surgery is not con-
traindicated.

Conclusion: The best visual acuity occurred in patients who had vitrectomy the same day as cataract surgery. Small lens
particles may be left in the eye. Trans-pars plana vitrectomy is a successful method of treatment of dislocated lens particles

during cataract surgery.

Stowa kluczowe: operacje zacmy, przemieszczenie fragmentow soczewki do ciata szklistego

Key words: cataract surgery, lens particles dislocated to vitreous cavity, vitrectomy

Uszkodzenie tylnej torebki soczewki z przemiesz-
czeniem znacznej ilosci mas soczewkowych, zaréwno
czesci korowej, jak i jadra do ciata szklistego, jest
rzadkim powiktaniem zabiegu usuniecia zaémy. W cia-
gu ostatnich czterech lat wigkszo$¢ okulistow w USA
zajmujacych sie chirurgig zaémy zamienito technike
zewnatrztorebkowego usuniecia zaémy na metode fa-
koemulsyfikacji. Technika ta wymaga jednak duzego
doswiadczenia operujacego, zaobserwowano bowiem
wzrastajacg liczbe przypadkéw z przemieszczeniem
czgsteczek soczewki po zabiegach usuniecia zaémy.
Ma to réwniez swoje odzwierciedlenie w naszej prakty-
ce. W 1991 roku stosunek pacjentéw operowanych
metodg fakoemulsyfikacji i zewnatrztorebkowego usu-
niecia zaémy wynosit 50/50, a w 1994 roku wszyscy
chorzy z przemieszczeniem czasteczek soczewki byli
operowani metodg fakoemulsyfikacji.

2z Yale University, Hartford, USA
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Witrektomia przez pars plana jest uwazana za
bardzo skuteczng metode usuwania fragmentéw so-
czewki (1, 3, 5, 6, 11, 14). Jednak dotychczas nie zo-
staly jeszcze rozwigzane problemy dotyczace sku-
tecznosci witrektomii i czasu jej wykonania, wynikow
wszczepienia sztucznej soczewki wewnatrzgatkowej
W trakcie zabiegu usuniecia zaémy oraz czestosci wy-
stepowania powiktan w postaci odwarstwienia siat-
kowki i jaskry.

Badania wiasne

Badaniami objeto 46 chorych leczonych w okresie
od listopada 1991 r. do stycznia 1994 r. z powodu
przemieszczenia czgsteczek soczewki do ciata szklis-
tego w czasie zabiegu usuniecia za¢my. Chorych kie-
rowano do konsultacji przez dwa miesigce od dnia za-
biegu operacyjnego usunigcia za¢my.

W przypadkach, w kitérych witrektomia nie byta wy-
konywana w tym samym dniu co operacja za¢my, ba-
danie przedoperacyjne obejmowato zebranie wywiadu
ogolnego i okulistycznego, badanie ostrosci wzroku,
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