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Przypadek zespotu Cogana-Reese’a (,znamienia” teczowki)
A case of Cogan-Reese syndrom (iris naevus syndrome)

Antoni Bak

Abstract: A case of 37 years old woman with a classic form of Cogan-Reese iris naevus syndrome is presented. Closure
angle glaucoma, being a part of syndrome, with glaucomatous disc damage was initially treated with drugs (betaxolol, trusopt)
without effective IOP decrease. A surgery was performed (goniotrepanatio by Fronimopoulos modified by Palmberg, but
without iridectomy). 5 fluorouracyl subconjuntctival injections were given to the patient postoperatively for 5 days. We received
a good IOP control on the level of 12 mm Hg. The visual acuity was 1.0 after surgical procedure. We wanted to present this
case because of its rarity and a typical surgical procedure (without applying iridectomy).

Stowa kluczowe: zespot Cogana-Reese'a, zespot znamienia teczowki, jaskra,
zespot rogowkowo-teczowkowo-srodbtonkowy

Key words: Cogan-Reese syndrome, iris naevus syndrome, glaucoma, Iridocorneal endothelial syndromes

Zespol Cogana-Reese'a (ZCR) opisany po raz
pierwszy w 1969 r. jest schorzeniem nabytym z gru-
py srodblonkowo-rogowkowo-teczéwkowych. Do tej
grupy zalicza sie tez zespd! Chandlera i zespét zani-
ku teczowki (essential iris atrophy) (1, 3, 4, 6-9).

Cecha charakterystyczng tych zespolow jest pato-
logiczne rozprzestrzenianie sie nieprawidfowych ko-
morek $rodblonka rogowki przez przednia komore do
teczdwki (1, 3, 4, 10) lub pobudzanie przez te komorki
blony Descemeta do proliferacii (1, 6, 7). Wraz z sub-
stancjg zewnatrzkomaérkowa (extracellular matrix) pro-
liferujgce komorki tworzg ,druga blone Descemeta’
(1), ktéra obkurcza sig, co prowadzi do tworzenia sig
zZrostow przednich, pociagania teczowki i powstawania
otworéw, zaniku zrebu teczowki i jej niedotlenienia,
tworzenia guzkoéw barwnikowych, wywinigcia nabton-
ka barwnikowego teczowki i przeciagania zrenicy.
Zmiany te wystepujg w réznym stopniu i réznych rela-
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cjach w trzech wymienionych schorzeniach zespotu
Sr()db{onkowo-rogéwkowo—tecz()wkowego (6, 9).
Jaskra, charakterystyczna dla tego zespotu, jest
nastepstwem zamykania trabeculum przez te blone
oraz zrostow przednich, ktére typowo siegajg do — lub
poza pierscien Schwalbego. Jest ona trudna do lecze-
nia. Leczenie zachowawcze jest zwykle nieskuteczne,
a chirurgiczne utrudnione z uwagi na konieczno$é
operowania tkanek nieprawidiowych i zarastanie prze-
toki przez proliferujaca tkanke (4, 5, 8).
Zespot Cogana-Reese'a dotyczy miodych kobiet
i wystepuje jednostronnie (2). Na podstawie wynikéw
badan stwierdza sig rozlegle znamie teczowki (od ktore-
go zespdt wzigf nazwe) z charakterystycznymi guzkami,
bedacymi wyspami ,wyrwanych” ze zrebu teczowki me-
lanocytow otoczonych proliferujacy tkanka (1), ognisk
zaniku teczowki przy jej podstawie oraz zatarc
struktur, wywiniecie listka barwnikowego, a tal
przednie | przymglenie rogéwki o réznym i
migdzy obszarami zmienionej teczowki
wac jej segmenty o prawidiowej budo!
Zespot Cogana-Reese’a rozn
niami tej samej grupy, a mianowici
-z zespotem Chandlera, w kt
teczowki z otworami i obrze
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Ryc. 1. Zdjgcie przedniego odcinka oka prawego
Fig. 1. Anterior segment photograph of right eye

—z zespotem zaniku teczéwki, w ktérym otwory sg
olbrzymie, a przemieszczenie zrenicy znaczne,
—oraz z innymi chorobami o podobnych zmianach,

do ktoérych nalezg (1):

@ czerniak teczowki (zwlaszcza jego odmiana tapio-
ca melanoma), z ktérym réznicowanie jest najtrud-
niejsze, a pomytka dramatyczna w skutkach (1, 4)
(czerniak rozni sie od ZCR rzadszym wystepowa-
niem jaskry, mocnym unaczynieniem, guzki sg wiek-
sze, zrosty i zanik teczowki rzadkie),

@ neurofibromatosis,

@ schorzenia zapalne i melanosis iridis, w ktérych
nie wystepujg zmiany typowe dla ZCR,

@ zespot Axenfelda-Riegera, ktory jest zespotem
wrodzonym, dziedzicznym, towarzysza mu inne
anomalie rozwojowe (twarzy, kosci, zebow) i do-
tyczy obojga oczu, a érodbtonek rogéwki jest
prawidtowy (1).

Opis przypadku

Chora D.D., lat 37 zgtosita sie do poradni okuli-
stycznej z powodu zapalenia spojowek. Tam badaja-
cy lekarz stwierdzit zmiany w teczéwce oraz podwyz-
szone cisnienie w oku prawym i skierowat chorg do
szpitala z rozpoznaniem Dysgenesis mesodermalis,
glaucoma oc. dex. W dniu przyjecia stwierdzono:
ostros¢ wzroku obojga oczu =1,0. Ciénienie $rodgat-
kowe, mierzone tonometrem aplanacyjnym wynosito
52 mm Hg w oku prawym i 16 mm Hg w lewym. Chora
nie odczuwata zadnych dolegliwosci.

Oko prawe — nie zadraznione, rogowka gtadka,
przejrzysta, delikatnie przymglona. Komora przednia —
srednio gieboka. W teczéwee: widoczne Znamig barw-
nikowe rozlegte (3/4 powierzchni) z nieco uniesionymi
guzkami, ciemniejszymi od podfpia, nadajacymi zna-
mieniu wyglad ,tygrysiej skory”. Zrenica owalna, ,prze-
ciggnieta” w strone godz. 19, Widoczne Wywinigcie
listka barwnikowego (ryc. 1).
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W badaniu gonioskopem st_wier'dzilis.my 2108ty prye.
dnie prawie na calym'obwodgle, siegajace do réznych
poziomow czesci rogowkqwej ka_tg komory. Wid oczne
byly ogniska patologig;nej zatartgj struktu'ry beleczkq.
wania teczowki przy jej podstgwn-::. Powyz'sze'Zmiany
wystepowaty W obreb.wf Znamienia. W gornej Czesci
teczowki widoczny byt jej niewielki Segmgnt Prawidiowy,
Kat komory byt szeroki, soc;ewka przejrzysta, a ciajg
szkliste nie zmienione. W.dn.|e oka stwierdzono: znac,.
nego stopnia zagtebienie Jaskrowe’tgrczy nerwy ||
(CDR=0,9), rozlany zanik wa.rstwy widkien nerwowych
komérek zwojowych siatkéwki (badano soczewka Volka
w Swietle bezczerwiennym) oraz praw@owq plamke,
siatkowke i naczynia. W oku lewym nie stwierdzong
zadnych odchylen od normy. Wykoqano badanie pola
widzenia polomierzem kulistym Zeissa; stwierdzong
nieznaczne obwodowe ograniczenie przy badaniy
znaczkiem 3/lIl i ,schodek nosowy” przy badaniu znacz-
kiem 3/| w oku prawym oraz prawidfowe pole w oku |e-

wym (ryc. 2).
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Ryc. 2. Pole widzenia oka prawego
Fig. 2. Visual field of right eye

W badaniach laboratoryjnych i internistycznych
nie stwierdzono nieprawidtowoéci.

Zastosowano leczenie miejscowe, podajac 2 razy
dziennie Trusopt, i uzyskano obniZenie ciénienia $rod-
galkowego do 24-26 mm Hg. Po 7 dniach leczenie sko-

Jarzono wigczajac 0,5% betaxolol. Po 14 dniach cinie-
nie wzrosto do 54 mm Hg.
W znieczuleniu ogéinym wykonano zabieq przeciw-

jaskrowy, przetokowy wg Fronimopoulosa w modyfi-
kacji Palmberga, nie wykonujgc jednak irydektoml!
Przypodstawnej. Przez paracenteze podano do PK
viscolastic (IAL) celem utrzymania komory i uniknigcia
przypadkowego kontaktu narzedzia z teczowka. P
5 kolejnych dni po zabiegu podawano podspojowkowo
5 fluorouracyl.

Uzyskano obnizenie cignienia $rodgatkowego ¢
12-14 mm Hg. Po 6 miesigcach od zabiegu cisnienie
utrzymuje sie w tych granicach, a ostros¢ wzroku tego
oka wynosi 1,0.

(o]

Omoéwienie

Przypadek zespolu Cogana-Reese'a przedstawid™
Z Uwagi na jego rzadkogé.

Badania Campbella i wsp. (1) wyjasnily mecha-
nizm powstawania zmian w grupie schorzeri naleza-
cych do zespotu rogéwkowo-teczéwkowo-érc’:dblon-
kowego, a wiec takze w zespole Cogan-Reese’a.
Przyczyng_ jest bujajacy $rédbionek rogowki, powo-
dujgcy .endotelializacje” kata Przesaczania (1) i te-
cz6wki z opisanymi nastepstwami, Niestety nie udato
sie wyjasni¢, co jest powodem tej proliferacii. Suge-
rowano, W zwigzku ze stwierdzeniem w rogowce ko-
mérek zapalnych, ze przyczyng moze by¢ infekcja
wirusowa (1).

Nasz przypadek potwierdza dane z literatury, ze le-
czenie zachowawcze jaskry, bedacej czescig tego ze-
spolu, nie przynosi efektow (1, 4). Zabieg operacyjny
przetokowy pozwolit na obnizenie cisnienia do granic
bezpiecznych, mimo iz nie wykonalismy irydektomii,
uwazajge, ze nalezy unika¢ wycinania w tkance pato-
logicznej (naevus), a takze dlatego, ze wystapienie
bloku Zrenicznego jest mato prawdopodobne z uwagi
na ,odcigganie” teczowki od soczewki w obrebie Zreni-
Cy przez zrosty.

Skutecznos¢ zabiegu przetokowego przypisujemy
modyfikacji Palmberga polegajacej na wytworzeniu
W przejrzystej rogowce ,wentyla”, trudniej zarastajg-
cego niz zwykta przetoka.

W pismiennictwie krajowym nie znalaziem opisu
tego zespotu.

Przypadek zespolu Cogana-Reese’a (,znamienia” teczowki)

Pismiennictwo

. Albert, Jakobiec: Principles and Practice of Ophthalmo-
logy. W.B. Saunders Co., Philadelphia, Pennsylvania,
USA, 1994, 54, 381-383, 1448-1454, 2141, 2173.

2.Huna R., Barak A., Malamed S.: Bilateral iridocomeal
syndrome presented as Cogan-Reese and Chandlers
Syndrome. Glaucoma, 1996, 5, 60.

. Kanski J.J.: Clinical Ophthalmology. Butterworth Heine-
mann, Oxford, 1995, 266-267.

. Kanski J.J.: Glaucoma. Butterworth Heinemann, Oxford,
1996, 97-99.

- Kidd M., Hetheridgton J., Magee S.: Surgical results in

indocorneal endothelial syndrome. Arch. Ophthalmol.,
1988, 106, 199.

Makley T.A., Kaocetansky F.M.: Iris Naevus syndrome.

Ann. Ophthalmol., 1988, 20, 311.

7. Peyman G.A.: Principles and Practice of Ophthalmology.

Vol. | Jaypee Broth. New Delhi, India, 1987, 721-723.

Weinstaein G.W.: Open Angle Glaucoma. Vol. 3, Chur-

chill Livingstone, New York, 1986, 84-86.

Wilson M.C., Shields M.B.: A comparision of the clinical

varnations of the inidocomeal endothelial syndrome. Ann.

Ophthalmol., 1989, 107, 1465.

10.Ye T, Pang Y., Liu Y.: Iris naevus syndrome (report of

9 cases). Yen Ko Hsueh Pao (Eye Science ), 1991, 7, 34.

=y

w

H

o

o

00

©

Praca wplyneta do Redakcji 26 lutego 1997 r. (538)



