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Przypadek zespolu Stickler’a

A case of Stickler’s syndrome

Summary.
56-year-old woman refer
surgery typical vitreo-retinal chan
tary lesions and preretinal mem

The authors presented a case of Stickler’s syndn:ome diagnosed in
ferred to the clinic because of cataract in both eyes. After
ges mainly extensive lattice degenerations, pigmen-
branes in vitreous were found. Orofacial and

musculoskeletal abnormalities confirmed diagnosis.

Hasta: Azespél Stickler’a. dziedziczna dysplazja oczno-stawowa
Key words: Stickler's syndrome, hereditary dysplastic arthroophthalmopathy

Opisany w 1965 r. przez Stickler'a i wsp.'>'*

zespol, okreslony jako dziedziczna dysplazja oczno-
-stawowa, w pismiennictwie okulistycznym zaliczany
jest do dystrofii szlistkowo-siatkowkowych. Zaburze-
nia wystgpujace w tym zespole wskazujg na pierwot-
ne uszkodzenie tkanki lacznej. prawdopodobnie
wskutek mutacji genu odpowiedzialnego za jej struk-
ture, w tym produkcje kolagenu typu II. Dziedzicze-
nie w zespole Stickler’a jest typu autosomalnie domi-
nujacego, z niecatkowita penetracja i r6zna ekspresja
genow 12,

Wsréd zmian do najbardziej typowych naleza:
dysplazja kregowo-nasadowa, w ktérej kregi sa spla-
szczone i majg nieregularne obrysy oraz w zakresie
kosci dtugich zaburzenia w czesciach nasadowo-przy-
nasiddowy’ch I stawach. Klinicznie stwierdza sie skro-
cenie k'gnczyn dolnych i tulowia oraz nadmierng
wlotko§c stawow, ktora prowadzi do wczesniejszego
ich zuzycia. Opisywanc sa takze nieprawidlowosci
W obrebie twarzy i jamy ustnej, a mianowicie asymet-
gllil,hsplasgczenile i niedorozwoj twarzy ze skrdceniem

chwy 1 malg czgka, rozszczepy
i anon)wlie ngéwfzﬁfeﬁ,ed;/Of)stf;lzcht)en pOdmelCm:d
zespot Pierre Robin'a 2. : L e

Objawy oczne w zespole Stickler'a sa calkowici
pqdobne do wystepujacych w dystrofii slzkllisl;;(zz\:(lﬁ
-siatkowkowej Wagner'a, opisanej w 1938 r. ' Nale-

73 tu zwyrodnienia ciala szklistego. polegajace na
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utracie prawidlowej struktury, dajacej wrazenie op-
tycznej pustki i wystepowaniu blon i pasm przy-

pominajacych welony, przymocowanych jednym
konicem do siatkowki. Zwyrodnienia wystepuja

takze w siatkowce i naczyniowce w postaci zanikow
i zlogdw barwnikowych. umiejscowionych czesto
w sasiedztwie naczyn, niekiedy bardzo przypomi-
najacych zmiany w dystrofii barwnikowej siatkow-
ki. Czgsto obserwuje sie takze zwyrodnienie kra-
ciaste i otwory siatkowki niekiedy prowadzace do
jej odwarstwienia. Zaleznie od nasilenia zmian
szklistkowych lub siatkéwkowo-naczyniowkowych
niektorzy autorzy >’ wyrézniaja dwie postacl
choroby Wagner'a uwazajac, typowa dla zespolu
Stickler'a, posta¢ siatkéwkowa za ciezsza, pro-
wadzgca do Zle rokujacego, ztosliwego odwarstwienia
siatkéwki '*'°. Pozostale objawy ze strony narzadu
wzroku to: krotkowzrocznodé o roznym  nasileniu,
zaéma i jaskra otwartego kata "', Przypadck jaskry
krwotocznej w  zespole Sticklera opisali  Yount
BwspaLs
Miejsce zespolu Stickler'a w klasyfikacji dystrol
s;klistkow0~siutk()\\'km\'\'ch nie zostalo jednoznac
nic okreslone*~*.  Wedlug  Mawmence®  zesp.
ten stanowi jedna z szesciu odrebnych jednoste
chorobowych, charuklcr_\/,ui:;cvc]i sie  zmianan
W narzadzie wzroku typowymi dla dystrofii Wagner
oraz okreslonymi zaburzeniami ukladowymi. Podob
ne stanowisko zajmowali Van Nowhuys'> i Deu
man=, uwazajac, ze nalezy rozdzieli¢ zespol Wu
gner'a i tzw. zespoly rozszczepienne z ogolnym
Obja\?’laml czyli zespol Stickler'a. Natomiast Sche-
pens -, stosujac okreslenic zespot Wagner-Sticklei
tiwtd;?] ;fzcﬁ;‘odnjcj (_)hsu'\'mcjumi \yiclu ;fiultﬂ'l‘“»
C wszystkim Liberfurba i wsp. oba

°Spoly s tym samym schorzeniem, o roznym nasile
- objawdw. ’

Zespdl Stickler’a

Ryc. 1. Obraz okolicy tarczowo-plumkowej oka prawego.

Ryc. 3. Obraz okolicy tarczowo-plamkowej oka lewego.

5. Chora M.

K.

Ryc. 2. Blona w ciele szklistym oka prawego.

Ryc. 4. Blona w ciele szklistym oka lewego.

Przypadek wlasny

Chora M. K., lat 54 zostala skierowana do kliniki z podejrzeniem
odwarstwienia siatkowki w oku prawym. operowanym z powodu
za¢my przed 8-ma muesiagcami oraz z za¢ma dojrzala oka lewego
Badaniem okulistycznym OP stwierdzono w przednim odcinku obraz
typowy dla pooperacyjnej bezsoczewkowosci, w ciele szklistym
obecnosé licznych zageszezen oraz wachlarzowato rozpostartych
polprzejrzystych blon z otworami o nieregularnych obrysach. Dno

oka: tarcza nerwu wzrokowego o prawidlowych granicach. blado
rozowa. z naczyniami przebiegajacymi poczatkowo w Kierunku

nosowym, a nastgpnic ku gorze 1 skroni; w okolicy r
i obwodowo od niego widoczne okrezne rozwarstwienie statkowki,
w plamce drobnotorbielowate zwyrodnienie (ryc. 11 2). Po usunieciu
za¢my OL i uzyskaniu weladu w dno stwierdzono w ciele

Hamivtowato rozpostarta blong 2 otwordini vras zagesa
nie jak w OP (ryc. 3 14). Uklad naczyn na tarczy nerwu w2
oraz zmiany w plamce byly réwniez takie same jak w OP. Rozw

wienie siatkowki wystepowalo w OL w skroniowej. na
pozostalym obszarze obwodowo widoezne zwyrod-
nieniowe typu szroniastego i kraciastego. Os u z od-

)

powiednia korekcja wynosita w dal 0.4 w OP 1 ¢
w obu oczach. Wykonane po operacp zac
wskazuje na niewielkiego stopnia krotkowzr
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artosci 19
i ekraczalo war :
mierzone cisnienie wewnatggall}(lo\l'vle P;ergZHg‘ o ciagy 10CZNC]
anicach 11-
mmHg, wahalo si¢ W 1282
obserwacji stan
Stan ogélny cd
leczy si¢ z powodu
italizowana byla na oddzialacl s sk e
b istyczne oraz wykonane podstawowe B ieniem
lmim ly odchyler od stanu prawidlowego pok e
w¥ ig\l/g; W obrazie radiologicznym oraz po : :dnieniowe L
;)i:ycz'nej' stwierdzono obustronne hzn::s?é ?cv;)s:ci e
6w bil h, dysplazj¢ gornych n vycl .
w;!mil:elr(:\irgv“ilgtckos'é ystgwéw. W zakresie krcgkosh(xipa lgedziw;::-ﬁﬁy
; i y stosunku A0 Sy i
i kregozmyk przedni T's W stos og
;‘vl/(;l(r]g:il:l}i,enicf\fe kregostupa. Twarz chorej ma charakterystyczny
lad (ryc. 5)- 22 : :
sph\;;;fz:c}il ‘:t})lgzinny. zaréwno odnosnie zaburzen.ze_ strq:s);
narzgdu wzroku, juk. i choréb stawow, kregostupa 1tp. J
calkowicie ujemny.

Oméwienie

Obserwowane w przedstawionym przypadku ob-
jawy stanowia naszym zdaniem pqutawg do rozpoz-
nania zespolu Stickler'a. W porownaniu z d:a'nyml
innych autorow nasz przypadek wyroznia si¢ poznym
rozpoznaniem zmian ocznych, wlasciwie dopiero
przy okazji operacji zacmy, stacjonarnym obrazem
dna oka w okresie rocznej obserwacji Oraz wy-
stepowaniem rozwarstwienia siatkéwki. W polskim
pi$micnnictwic okulistycznym nic spotkano donicsicri
dotyczacych zespolu Stickler’a, natomiast w roku
1972 przypadek choroby Wagner'a opisaty Zygulska-
Mach i Osterczy-Sliviiska'®.
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Metaplazja kostna w galce ocznej

Bone metaplasia in eyeball

Summary. The case of bone metaplasia with the formation of bone marrow in
eyeball tissues, caused by the long-lasting inflammation of choroid, has been
presented.

Hasta: przewlekle stany zapalne naczyniéwki, metaplazja kostna gatki ocznej
Key words: chronic choroiditis, bone metaplasia in eyeball

Nawracajace stany zapalne naczyniowki sa przed-
miotem licznych doniesien i opracowan. Moga do-
prowadzi¢ do wytworzenia w obrebie galki ocznej,
zwykle w przestrzeni migdzy siatkowka a naczyniow-
ka — tkanki kostnej!**67

Celem pracy bylo przedstawienie przypadku meta-
plazji kostnej, stwierdzonej w usunietej galce ocznej.

Przypadek wlasny

Pacjentka lat 40, G. K., przyjeta do Kliniki Okulistycznej AM
w Katowicach celem usunigcia lewej galki ocznej.

Leczona zachowawczo przez 12 lat, z powodu nawracajacego
stanu zapalnego naczynidwki oka lewego o nieustalonej przy-

b MWy

Ryc. 1. Zdjecie mikroskopowe Sciany usunietej galki ocznej
40-letniej pacjentki G. H. Powigkszenie 120 razy. Barwienie H. E.
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czynie. Od 3 lat oko lewe bolesne, zadraznione, bez poczucia
swiatla, wykazywalo cechy zaniku.

Stan oczu w dniu przyjecia:

Vod — 5/5, Vos — b.p.s.. Tod- 19 mmHg, Tos — hypotonia.
Przedni odcinek oka prawego oraz obraz dna prawidlowy. W bada-
niu przedniego odcinka oka lewego w biomikroskopie stwierdzono:
brzegi powiek przekrwione, spojéwki nastrzykane rzgskowo, rogéw-
ka gladka, przezierna, nieznacznie przymglona w dolnej czesci,
teczowka zanikowa z poszerzonymi naczyniami, Zrenica zarosnieta.
komora przednia splycona, na dnie komory widoczny bialy, owalny
twor imitujacy zwapniale masy soczewkowe, odcinka tylnego gatki
ocznej nie udalo si¢ oceni¢. Biometria galek ocznych wynosila: OP
— 242 mm; OL — 11.4 mm. Badanie ultradzwigkowe w projekcji
A+B galki ocznej lewej wykazalo: w komorze przedniej obecne
srednio wysokie echo dodatkowe, soczewka prawidlowa, lite prolife-
racje w ciele szklistym, namiotowate odwarstwienie siatkowki.
przestrzen podsiatkowkowa niejednorodna. W miejscach odpowia-
dajacych twardowce obecne skupisko wysokich ech, mogace prze-
mawia¢ za znacznym pogrubieniem twardowki.

W dodatkowych badaniach laboratoryjnych nie stwierdzono
odchylenn od normy. Konsultacja laryngologiczna, stomatologicz-
na, internistyczna, rtg klatki piersiowej — nie wykazaly zmian
chorobowych.

$cianie galki ocznej w wyniku metaplazji u tej samej
pacjentki. Powigkszenie 200 razy. Barwienie H. E.



