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enia barwnego, @ osta-

wzrokowego i zaburzenia widz
: < dania genetyczne (np.

tecznym potwierdzeniem sa ba A
w nemJVropgtii Lebera badanie mitochondnalnyeg0 [_JNAe);
Zwykle we wszystkich neuropatiach bezposrednia rb-
akcja zrenicy na $wiatlo jest uszkodzona. Wakura ol
serwowat 12 chorych z rodzinng neuropatla Lebera,
u ktérych przez diugi czas wystepowata pramdiowg re-
akcja zrenic na $wiatfo i w zwiazku z tym chorzy ci byli
podejrzewani o symulacje (11). )

U pacjentéw, u ktorych istnieje uszkodzenie k_ory
potylicznej, wystepuja zmiany w badaniu neu!'ologlc'zf
nym (6). Zwyrodnienia plamki (w$réd nich najczescie]
w tej grupie wiekowej jest to choroba Stargardta),
w przebiegu ktorych doszio do znacznego pogorszenia
ostrosci wzroku i zaburzen widzenia barwnego, prowa-
dzg do pojawienia sie klinicznych zmian w obszarze
plamki, znajdujacych potwierdzenie w obrazie angio-
grafii fluoresceinowej (2). W przypadku retinoschisis
sprzezonego z chromosomem X stwierdza sig charak-
terystyczne zmiany zaréowno w plamce, jak i na obwo-
dzie siatkdwki (4).

Whioski

1. W diagnostyce nagtego obnizenia ostrosci wzro-
ku bez zmian organicznych w obrebie narzadu wzro-
ku, u dzieci i mlodziezy konieczne jest wykonanie,
czasem kilkakrotne, pelnego badania okulistycznego
uzupetnionego o badanie wpw i o ocene psycholo-
giczna.

2. Prawidtowy wynik badania wpw jest istotny dla
potwierdzenia tfa psychogennego zaburzen i wyklu-
Czenia zmian organicznych w obrebie drogi wzroko-
wej.

3. Wystepowanie pzw u dzieci i miodziezy Swiadczy
o giebokich problemach natury psychicznej, wymaga-
jacych dalszej obserwacii i psychoterapii indywidualnej
lub rodzinne;.
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Zespot kwiatu powoju - opis przypadku

Morning glory syndrome — the case report

Alina Bakunowicz-t-azarczyk, Matgorzata Mrugacz, Regina Antosiuk

Barbara Scherer-Wollna

Abstract: The case of morning glory syndrome in two years old patient is presented.

Stowa kluczowe: zespot kwiatu powoju

Key words: morning glory syndrome

WSsrod zaburzen rozwojowych tarczy nerwu wzro-
kowego (tnw) mozna wyrézni¢ zaburzenia w wielkosci
tarczy, ubytki tarczy i obrzek rzekomy tnw. Specyficzng
forma wrodzonego ubytku tnw jest zespot kwiatl_J po-
woju (zkp, morning glory syndrom). Charakteryzuje sig
lejowatym ksztattem tarczy, z zagiebieniem wypeinio-
nym tkankg glejowg (11). Zostat tak nazwany przez
Kindlera w 1970 r. z uwagi na podobienstwo do kwiatu
powoju (9).

Przyczyna embriologicznego defektu w_tym.zespole
Jest szeroko dyskutowana (12). Doniesienia hlstopgto-
logiczne nie majg dostatecznego potwierdzenia Klinicz-
nego. Niektérzy autorzy sugeruja, ze zkp ‘Jest jedna
z fenotypowych form szczeliny tnw. Inni zmiany W tnw
interpretujg jako pierwotng anomalie mgzenchyma‘ﬂﬁ
lub odmiane pierwotnie przetrwatego ciata szkll§t69°
(5). Wediug najnowszych doniesier przyczyna tej ano-
malii jest nieprawidtowe zamkniecie konca szczel|7ny
pladowej, co powoduje powstanie lejowatego FC:ZS;‘z
IZenia dystalnej czesci szypuly wzrokowe) W'PO'%;';;_
Niu 2 pierwotnym pecherzykiem wzrokowyrm (10). §
Nosi sie réwniez role genu Pax 2, kiory W OKe
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wym ulega ekspresji w polu $rodkowym i tylnym moz-
gu i jest identyfikowany jako gtéwny regulator organo-
genezy oka i ucha wewnetrznego. Petni on funkqe
czynnika morfogenetycznego koniecznego do zamknig-
cia szczeliny ocznej i cewy nerwowej (11).
Wyglad dna w poszczegélnych przypadkach moze
sie roznic. Wyodrebniono wiele cech charakterystycz-
nych umozliwiajgeych rozpoznanie tego zespplu_(1, 24 .5):.
1) powiekszenie tnw, 2) kraterowate zag#ebleme czesci
centralngj i/lub wypetnienie tkanka glejowa, 3)_wy_;3r9-
stowane naczynia siatkowki, odchodzace promieniscie
od brzegu tarczy, 4) obecnos¢ anomglii nz-?c_zymowych
pod postacig pochewek naczyn, nadmlemej' lICZb'y cien-
kich kapilarow, 5) pierscien zanikquch zmian siatkow-
kowo-naczyniéwkowych z barwnikiem otaczajgcy tarcze.
Obraz dna moze nie ulega¢ zmianom, ale mozna zauwa-
2y przeciaganie plamki W kierunku tarczy. Czasami op-
serwuje sie wysiek i proliferaqe_pod5|atkowkowe wokot
tnw oraz postepujaca proliferacje tkanek pedqcych po-
~ostaloscia tetnicy ciata szklist_ego, co moze przyczynic
sie do odwarstwienia siatkéwk|:
" Etiologia obnizenia ostrosci wzroku‘w 'gym zespole
a (3, 4). Jako przyczyng poda_aje sig u§zkodze-
nkowej lub neuronow S|atkowl§| na sku-
do kraterowatego zaglebienia wzdiuz
patologicznym stwierdzeniu ciggto-
ki i nerwu wzrokowego wysunieto
2k ostonek nerwu w migjscu jego
.szonego otworu twardowkowego
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moze mie¢ wplyw na obnizenie ostrosci wgroku. Qbig:

i : ; i
nosé zmian zanikowych wokot tarczy, Wys gk w te|J< el >
licy i stanowigce powikianie odwarstwienie s@t OWia
moga przyczyniaé sig do obnizenia lub utraty widzen
warunkowanego uszkodzeniem organicznym (5)

W anomalii tej wystepuje obnizenie ostrosci ’w?.roku
réznego stopnia, od poczucia $wiatta do ostrosci pra-
wie pelnej. Istotne jest, ze w zespole obustror)n_ym otf
nizenie ostrosci wzroku jest symetryczne i mniejsze niz
w przypadkach jednostronnych, ktérym zwyklfa towg-
rzyszy zez. Stalym objawem jest wada refrakcji — krgt—
kowzroczno$¢, nadwzroczno$c lub astygmatyzm nie-
wielkiego stopnia (11).

Zespot dotyczy najczesciej pici zenskiej i rzadk’o' wy-
stepuje u rasy czarnej (6). Mogg mu towarzyszyc inne
objawy oczne, takie jak: odwarstwienie siatkOwki bez
otworu (26-30%) — obejmujace zwykle siatkowke okoto-
tarczowa, szczelina soczewki, niedorozwdj dotka cen-
tralnego, przetrwate hiperplastyczne ciato szKliste, brak
teczowki, oraz nastepujace objawy ogolne: przepuklina
podstawy moézgu, brak ciata modzelowatego, zajecza
warga oraz rozszczep podniebienia (8).

Za pomocg badan tomograficznych i ultrasonogra-
ficznych mozna wykazac¢ rozszerzenie ksztattu leja
czesci dystalnej nerwu wzrokowego przy potaczeniu
z gatka oczng (1).

Przypadek wiasny

Dwuletnig dziewczynke zgtoszono do naszej Kliniki
w pazdzierniku 1997 r. z powodu zeza zbieznego OL
wystepujgcego od 3. miesigca zycia. Na podstawie wy-
wiadu ustalono: dziecko z cigzy Ill, porodu Il, rozwigza-
nego drogq ciecia cesarskiego, dotychczas nie choro-
wato, dziadek miat rozszczep wargi, matce usunigto
w dziecinstwie nerke z powodu wady wrodzone;.

W badaniu okulistycznym stwierdzono: zez zbiezny
naprzemienny, z przewaga OL, odcinek przedni obojga
oczu bez odchylen od stanu prawidiowego. Dno oka
lewego: tarcza nerwu wzrokowego w postaci zagtebio-
nego leja, wypetniona biato-szarg tkanka, otoczona
uniesionym pierécieniem siatkéwki pokrytym barwni-
kiem (ryc. 1). Naczynia siatkowki wynurzajace sie z tar-

Ryc. 1. Obraz dna oka — zesp6t kwiatu powoju
Fig. 1. Fundus of the eye — morning glory syndrome
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Ryc. 2. Ultrasonografia typu B — rozszerzenie ksztattu leja w ner-
wie wzrokowym przy potgczeniu z gatkg

Fig. 2. Ultrasonography B scan — funnel — shaped enlargement of
the optic nerve sat its junction with the globe

czy promieniscie, w dalszym przebiegu prawidtowe.
Siatkéwka w tylnym biegunie i na obwodzie ré6zowa.

Dno OP prawidiowe. Ostros¢ wzroku do dali: OP —
4/50, OL — 5/8. Wynik USG OL — rozszerzenie ksztattu
leja w nerwie wzrokowym przy potaczeniu z gatkg
oczng (ryc. 2).

Tomografii komputerowej i angiografii fluoresceino-
wej nie wykonano, poniewaz matka dziewczynki nie
wyrazita zgody na przeprowadzenie tych badan. Skia-
skopia: OP +2,0, OL +3,0. Wynik badania neurologicz-
nego — bez odchylen od normy. Dziewczynka pozostaje
pod kontrolg poradni okulistycznej od pét roku. Nie zaob-
Serwowano pogorszenia w obrazie zmian w dnie oka.

Omoéwienie

Na podstawie obrazu dna oka i ultrasonografii stwier-
dzono anomalig tarczy nerwu wzrokowego pod posta-
cig zespotu kwiatu powoju. W rozpoznaniu réznicowym
uwzgledniono anomalie zaliczane do wrodzonych ubyt-
kow tarczy nerwu wzrokowego, tzn. szczeling tnw i gar-
biak okofotarczowy (13). W przypadku izolowanej szczeli-
ny tarczy nerwu wzrokowego na dnie oka charaktery-
styczne jest duze zagtebienie zwykle potozone od dolu,
powodujace ze prawidiowa tkanka tnw jest zachowana
W postaci matego, gomego kiina, oraz brak wypelinienia
tkanka glejowa. Czasami obecny jest minimalny pier-
scien barwnikowy i prawidtowe naczynia poza tarcza.
Wsrod cech towarzyszacych mozna wymienié obustron-
ne wystepowanie i wspétistnienie innych szczelin. W gar-
biaku okototarczowym na dnie oka wystepuje gtebokie
Zagfebienie ksztattu kielicha, wzglednie prawidtowy
Wyglad tnw oraz brak tkanki glejowej i zmian w naczy-
nlach‘AW réznicowaniu mozna réwniez uwzgledni¢ ok
brzymig tnw, dotek tnw, zespot nachylonej tarczy i ze-
Spot Aicardiego.

Przypadek powyzszy przedstawiamy ze wzgledu
na dosc’ rzadkie wystepowanie tego typu zespotu i ko-
MIeCznos¢ postepowania leczniczego. Ocena czynnos-
tC|owego niedowidzenia wspétistniejgcego z anomalia
dagcgg NeWU wzrokowego lub naktadajacego sie na nie-

Widzenie organiczne jest trudna. Niefatwo jest okre-

&lic potencjaing o§troé<': wzroku na podstawie
gladu dna. W wielu przypadkach dopiero Przez probe
leczenia zastanianiem mozna stwierdzi¢, czy Wspofist-
nieje niedowidzenie czynnosciowe (7). W zwigzky tym
celowe jest pOdJQCIE'pI'Oby leczenia Zasfanianiem oka
u kazdego matego dziecka z wrodzonymi wadam; tarczy
nerwu wzrokowego Wg typowych zasad leczenig niedo-
widzenia. Nalezy podkreslic, ze kazdy przypadek zezs
e dnostronnego wymaga dokiadnej oceny dna oka w ce-
Ju wykluczenia wrodzonych anomalii narzadu wzroky,
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