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Wrodzona niepostepujaca $lepota nocna — opis przypadkow

Congenital stationary nightblindness — report of cases

Summalfy: The autors present 5 cases of nonprogressing congenital disturbances of
udapluuox}. Elec_lrorelmpgram. typical of this entity can be useful in the differential
diagnosis of disorders of scotopic adaptation in other diseases.

Hasta: slepota zmierzchowa, elektroretinografia
Key words: nightblindness, electroretinography
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Wrodzona niepostepujaca Slepota nocna (Con-
genital Stationary Night Blindness CSNB) ob-
jawia si¢ niedowidzeniem zmierzchowym i uposledze-
niem postrzegania roznic oswietlenia. Ponadto chara-
kteryzuje si¢ zaburzona adaptacja skotopowa oraz
nieprawidlowym zapisem elekiroretinograficznym.
Towarzyszy¢ jej moze roznego stopnia Slepota na
barwe niebieska oraz paradoksalna reakcja zwezania
zrenic w ciemnosci >°. Jak podaja Carr i Siegel
schorzenie to wystepuje pod 3 postaciami: 1. CSNB
z prawidlowym obrazem dna oka i prawidlowym
polem widzenia w perymetrii kinetycznej., II. CSNB
jako Choroba Oguchi'ego lub ze zmianami typu
fundus albipunctatus, 111. CSNB z krotkowzrocznos-
cia, oczoplasem 1 oslabiona ostroscia wzroku .

W zapisie ERG wystepuje zwykle redukcja fali
b i b2 w warunkach adaptacji skotopowej, zachowa-
na fala a i prawidlowy zapis elektroretinograficzny
po stymulacji ..flicker”. EOG moze wykazywac ob-

nizona liczbe Ardena

Inna klasyfikacje podal Miyake®. Wyroznia on
typ nickompletny CSNB (w zapisie ERG — redukcja
odpowiedzi precikowej, znaczna redukcja komponen-
ty czopkowej 1 obecnos¢ fal potencjatow oscylacyj-
nych) i typ kompletny CSNB ( w ERG zapis
negatywny. brak odpowiedzi precikowe;j i fal potenc-
jalow oscylacvinyeh, zachowanie komponenty czop-
kowej). Postac nickompletna ujawnia si¢ czesto z ma-
y nadwzrocznosciy, postac

kle z wysoka krotkowzrocz

la krotkowzrocznoscia

kompletna przebiega
noscia. CSNB ma che

cZny, przenoszony W SpOsC
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I neprogresywny,

b ,‘.lllm\mn,,in} dominuja-

¢y, lub autosomalny recesywny oraz prze€z gen recesy-

Z Kliniki Okulistycznej AM w Bialymstoku
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wny o roéznym stopniu penetracji, znaleziony na
chromosomie X *7. W ostatnich doniesieniach suge-
ruje si¢ takze istnienie delecji genu Xpl1 lub Xp21 °.

Patogeneza choroby pozostaje jeszcze nieznana.
lecz najczesciej przytacza si¢ mechanizm zakloconej
transmisji wewnatrzsiatkowkowej lub dysfunkcje po-
laczen synaptycznych fotoreceptorow i zewnetrznej
warstwy siatkowki >-7-8:19,

Material wlasny dotyczy 5 przypadkow. rozpoz-
nanych w czasie 6-letniej dzialalnosci naszej pracowni
badan elektrooftalmograficznych.

Badania wlasne. Metodyka

Badania ERG wykonywano przy uzyciu systemu
komputerowego UTAS-E-1000 firmy LKC-System
Inc. (program komputerowy EPIC-4s). Zapis czynno-
$ci siatkowki rejestrowano obuocznie przez elektrody
nagalkowe w adaptacji skotopowej i fotopowej po
pojedynczych blyskach $wiatla stroboskopowego
z uzyciem niebieskiego i czerwonego filtru Wrattena
oraz po bodzcach $wiatla bialego o czestotliwosci 30
Hz (,.flicker” ERG). Czulo$¢ wzmocnienia. pods
czasu, filtr sieciowy wedlug parametrow progr
EPIC-4s. Czytelny zapis fal otrzymano po 40
Do uzyskania fal potencjatow oscyla
py blyskowej z filtrem Wrattena
Czytelny zapis analizowano po 10 usred

Konwencjonalna perymetri¢ Kin
perymetrem Goldmanna w warunkach sk

nientac

Opis przypadkéow
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W ocenie okulistycznej poza

ieni ikowego siatkOwki.
zwyrodnienia barwnikowego si e odehyler od normy.

nieprawidlowym badaniem ERG nie stwierd

Nr 3. 17-letni chiopiec z krélkowzrocznyéeiq 0bl¥ oczu i4i0
D i zaburzonym widzeniem o zmierzchu, przyjcly_do kliniki w celu
dokladnej diagnostyki. Poza niewielkiego stopnia l‘OZI‘Zede.‘nlC{ll
siatkowki i naczyniowki w badaniu oflulmoslgopowym i l}}t,-
prawidlowym zapisem ERG nie stwierdzono istotnych zmian
patologicznych.

Nr 4. 18-letni chlopiec z krétkowzrocznoscia -6,5 D w oku
prawym, -7,0 D w oku lewym i astygmatyzmem 2.9 D w oku
prawym i 3,0 D w oku lewym oraz niedowidzeniem zfmgrzchmvym
przyjety do kliniki w celu wykluczenia zwyrodnienia barwni-
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Ryc. 1. Prawidiowy, jednooczny zapis ERG po stymulacji (od
gory) swiatlem blyskowym z filtrem niebieskim, czerwonym,
bialym w adaptacji skotopowej, bialym w adaptacji fotopowej,
zapis ERG flicker (30 Hz) oraz wykres potencjatow oscylacyjnych.
Na rycinie podano nazwy fal e
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kowego siatkowki. W badaniu stwierdzono Srednio zaawansowane
zmiany krotkowzroczne na dnie oka oraz nieznaczne, obwodowe
zwezenie pola widzenia w perymetrii kinetycznej obu oczu.

Nr 5. 32-letni chory z wysoka krotkowzrocznoscia obu oczy
(-12,0 D), znacznic oslabiona ostroscia wzroku (4/50 i 5/50),
ograniczeniem obwodowego 'polu widzenia w perymetrii Kinetycz-
nej wielkosci 15 stopni, poziomym oczoplasgxn i Slepota zmierz-
chowa. przyjety do kliniki w celu dokladnej diagnostyki okulis-
tycznej. Na dnie oka stwierdzono zaawansowane zmiany krotko-
wzroczne i zwyrodnieniowe siatkowki w obu oczach.

Wywiad rodzinny u 5 chorych mial znaczenie istotne (Slepota
zmierzchowa, krotkowzroczno$é). Zaden z badanych nie podawat
istnienia innych chorob ogélnoustrojowych.

amplitude
5
b
t
20 :
uVv,/ §
div 3
t M
so | o
uV/ ¢
div ¢
20 s
uV/
div ¢
f
[
-
[
’
[
L
e asnapaniaougaaly s daiaiiin

Ryc. 2. Nalozone na siebie elektroretinograficzn
siatkowki 5 chorych na CSNB

.

Wrod postepujaca Slepota nocna

Wiyniki i omowienie

Az u 4 sposrod 5 chorych zaobserwowano wspol-
istnienie krotkowzrocznosci i $lepoty zmierzchowej.
W badaniach perymetrycznych charakterystyczne by-
lo nieznaczne ograniczenie obwodowego pola widze-
nia w perymetrii kinetycznej lub wrecz jego brak.
U wszystkich badanych pacjentow wystapita reduk-
cja fali b po blyskach $wiatla niebieskiego, czer-
wonego 1 bialego w adaptacji skotopowej, oraz brak
fal potencjatow oscylacyjnych. W calej grupie bada-
nych uzyskano prawidlowa amplitude fali a oraz
prawidlowy zapis ..flicker”. Czas kulminacji oznacza-
Inych fal zapisu pozostawal prawidlowy (nie prze-
kraczat czasu kulminacji norm pracowni w odpowia-
dajacej grupie wiekowej).

Whioski

Przedstawione przypadki i1 typowe dla CSNB
cechy zapisu ERG moga by¢ przydatne w diagnos-
tyce roznicowej dystrofii tapetoretinalnych, krotko-
wzrocznosci, wrodzonego rozwarstwienia siatkowki,

nabytej élepoty. nocnej oraz innych schorzen z zabu-
rzong adaptacja skotopowa.
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