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Badania nad zachowaniem sie aktywnosci urydylotransferazy
galaktozo-1-fosforanowej w erytrocytach u chorych z zaéma

przedstarczq

W ostatnich latach obserwuje si¢ u oséb w wieku
érednim wzrastajaca czestosé wystepowania zaémy, kté-
ra dotychczas byla uwazana przede wszystkim za scho-
rzenie okresu starczego. Obecnie coraz cze$ciej zmetnie-
nia soczewki sa wykrywane juz u oséb w wieku od 30
do 50 lat. Przyczyny powstania tej zaémy okre§lanej
jako przedstarcza nie sa dokladnie poznane, stad tez
szczegblnie interesujace wydaja si¢ nieliczne doniesienia
zwracajace uwage na mozliwg role zaburzen enzyma-
tycznych przemiany galaktozy w powstawaniu omawia-
nej postaci zaémy %% % 178,

Wiadomo, ze uwarunkowany genetycznie brak urydy-
lotransferazy galaktozo-1-fosforanowej u homozygotéw
wywoluje ciezkie schorzenie niemowlat — galaktozemie
wraz z zaéma wrodzong. Przyczyng jej powstawania sg
zaburzenia osmotyczne zachodzace w soczewce W Wy-
niku gromadzacego sie galaktitolu® ¢, ktéry powstaje
z galaktozy. Proces powstawania galaktitolu zachodzi
takze przy zmniejszonej aktywnosci urydylotransferazy
u heterozygotéw. Jest to defekt uwarunkowany gene-
tycznie dziedziczacy sie podobnie jak galaktozemia w
spos6b autosomalny, recesywny *°. Osoby ze zmniejszo-
ng w réznym stopniu aktywnoscig tego enzymu nie wy-
kazuja zadnych objawéw klinicznych. Jest to jakby
ukryta galaktozemia, ktérej jedynym objawem jest pra-
wdopodobnie zaéma, powstajagca w miodym wieku Qs

Badania wlasne mialy na celu okreSlenie aktywnosci
urydylotransferazy u chorych z zatma przedstarcza
i wskazanie, czy zmniejszona aktywno$é¢ tego enzymu
moze stanowi¢ jedna z przyczyn powstawania tego
schorzenia.

MATERIAL I METODYKA

Badania wykonano u 84 oséb obojga plci, u ktérych
wykluczono znane schorzenia wywolujace zaéme wtoér-
ng i wiklajacg. Wszystkie te osoby, jak wynika z wy-
wiadu, spozywaly w duzych ilo$ciach mleko i jego prze-
twory.

Wyodrebniono trzy grupy badanych. Do pierwszej za-
liczono 21 os6b w wieku od 16 do 66 lat, u ktérych nie
stwierdzono zmetnien w obrebie soczewki. Stanowili oni
grupe kontrolng. Grupa druga liczyla 40 chorych z obu-
oczng zaéma przedstarcza w wieku od 30 do 50 lat.
Grupe trzecig stanowilo 23 chorych z zaémg starczg w
wieku od 60 do 82 lat.

Badania dotyczace aktywnosci urydylotransferazy ga-
laktozo-1-fosforanowej w erytrocytach przeprowadzono
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INVESTIGATIONS ON THE BEHAVIOUR OF
GALACTOSE-1-PHOSPHATE URIDYL TRANSFERASR
ACTIVITY IN ERYTHROCYTES IN PATIENTS WITy
PRESENILE CATARACT

In connection with the increased incidence of cataract
in middle-aged patients investigations were carried oy
in order to clear up one of the possible causes of this
condition. The detection of a substantial decrease of
galactose-1-phosphate uridyl transferase activity in pa-
tients with presenile cataract evidences the disturbance
of galactose metabelism these patients and allows to
accept this genetic defect as the causes of opacifi-
cation of the lens. Attention was called to the eventual
importance of these investigations because of the adop-
tion of a diet without galactose in person threated by
cataract could prevent or check this disease.
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fakt, ze zredukowane postacie dwunukleotydu nikotyno-
amido-adeninowego (NADH, NADPH) wykazuja maksi-
mum absorpcji $wiatla przy dlugosci fali 340 nm. Kaz-
da zatem reakcja enzymatyczna, w ktérej uczestniczy
bezposrednio lub posrednio powyzsze koenzymy moze
by¢ rejestrowana za pomocg wykorzystania zjawiska
przyrostu badz spadku ekstynkeji badanej préby.

Oznaczajac aktywno$¢ urydylotransferazy w erytrocy-
tach jako jej wskaznik przyjeto wyrazenie aktywnosci
enzymu w jednostkach U na 1 g hemoglobiny lub okre-
slong liczbe erytrocytéw. Dlatego przed przystapieniem
do oznaczenia aktywnoéci enzymu u wszystkich bada-
nych okre§lano wartoéé hematokrytu i poziom hemo-
globiny we krwi.

Jednostkg aktywnosci (U) okreflano takze aktywnosc

enzymu, ktéra powoduje tworzenie 1 pmola NADPIL
w ciggu 1 minuty.
Uzyskane z badan dane liczbowe poddano analizie

statystycznej.

WYNIKI

Z przeprowadzonych badan wynika, ze zaréwno wi!l
tosé hematokrytu, jak i poziom hemoglobiny, zacho
waly sie podobnie w 3 wyodregbnionych gru

badanych i nie wykazywaly istotnych statystycznie !

nic.

Dane dotyczace zachowania sig
transferazy u oséb zdrowych grupy kontrolnej,
rych z zaémg przedstarczg i starcza przedstawi

Ustalono, e najnizsze wartoéci aktywno$
transferazy galaktozo-1-fosforanowej
trocytach chorych z zaémg przedstarczg. W
érednia warto$é aktywnosci badanego enzy
tylko 9,30 2,22 U/g Hb, podczas gdy w grupie ko

aktywnosci

wystepuj

Nr 9

nej wartost ta wynosita odpowiednio 14,95 * 2,18. U cho-
rych z zaéma starcza $rednia aktywno$é¢ urydylotrans-
ferazy W erytrocytach wynosita 11,02 2,24 U/g Hb.

7 danych tych wynika, ze w grupie chorych z zaéma
przedstarczq obserwuje sie duzo czesciej znacznie niz-
sze wartosci aktywnoSci enzymu od wartosci w grupie
kontrolnej. Dla 84 badanych 0s6b warto§é $rodkowa
aktywnosci urydylotransferazy wynosita 10,76 U/g Hb.

Tabela 1
Aktywnos¢ enzymu K zpP ZSs
e £ SRS pe Y O
18,0 1 4,8 0 0 0 0
16,0—17,9 6 286 0 0 0 0
14,0—15,9 755833 7 5,0 2 8,7
12,0—13,9 6 28,6 3 7,5 G A
10,0—11,9 1 48 10 250 9. 391
8,0— 9,9 0 0 LS00 4 174
6,0— 7,9 0 0 14 350 2 8,7
>Me 205+ 2952 5% 1095 25,08 RIPE 509
<Me 1 4,8 30 75,000 0k 47,8
Me = 10,76
M 35,10 45,85 73,09
SD 15.55! 5,10 6,85

Me — mediana (warto$¢ $rodkowa)

M — $rednia arytmetyczna

SD — odchylenia standartowe

f — liczba wartosci aktywnosci
% — odsetek urydylotransferazy
K — grupa kontrolna

ZP — chorzy z za¢ma przedstarcza

ZS — chorzy z za¢ma starcza

URYDYLOTRANSFERAZA GALAKTOZO-1-FOSFORANOWA W ERYTROCYTACH

Wartosci ponizej miata tylko jedna osoba,
z grupy kontrolnej, jedenastu chorych, tj.
zaém starczych i az trzydziestu, tj. 75% z
przedstarezych.

Sposréd 40 pacjentéw z zaéma przedstarcza 25 wyka-
zywalo aktywno$é urydylotransferazy ponizej 10 U/gHb,
a 14 o0s6b mialo obnizong aktywno$é enzymu do polowy
warto$ci $redniej os6b zdrowych. Tylko 2 chorych wy-
kazywalo aktywnosé enzymatyczng powyzej 14 U/g Hb.
Tak wiec u badanych chorych z zaéma przedstarczg
wystepowala istotnie obnizona aktywnos¢ urydylotrans-
ferazy w porOéwnaniu z grupa pierwsza i trzecia.

Aktywno$é enzymu w kazdej z trzech grup nie byla
uzalezniona od wieku badanych chorych, a obserwowa-
ne réznice mialy charakter wybitnie losowy (tab. II).

Analiza statystyczna danych liczbowych nie wykazala
réwniez, aby aktywno$é urydylotransferazy w trzech
badanych grupach réinila sie istotnie w zaleznosci od
pici (tab. III).

OMOWIENIE

Dotychczasowe badania nad rolag enzyméw przemiany
galaktozy w powstawaniu zaémy nie wyjasnily jedno-
znacznie tego zagadnienia ‘™ . Przedstawione powyzej
wyniki badan wlasnych pozwalaja sadzi¢, ze zmniejszo-
na aktywnos$é urydylotransferazy galaktozo-1-fosforano-
wej w erytrocytach stanowi jeden z czestych objawéw
stwierdzanych u chorych z za¢mga przedstarcza. Zgodnie
z danymi z pi$miennictwa wydaje sie prawdopodobnym,

Tabela II
Wiek Aktywnos¢ enzymu Wplyw wieku
Grupa i réznica
latacl N : 3
atach n 1 SD SE A% Sedneh T P
, 33—066 10 15,59 2,08 0,66 13,4
s 16—32 1l 1437 219 0.66 15.2 L2 : Ba 0:20
- 48—50 22 9.27 1,65 0,35 17,8
D 'y '
4 30-47 18 9,33 2,83 0,67 30,3 A < Wy Y
3 75—82 12 10,58 2,51 0,72 2377
2 G073 1LS1 1,89 0,57 16,4 e % e
K — grupa kontrolna SE — éredni btad $redniej arytmetycznej
{I’ — chorzy z przedstarczy V  — wspolezynnik zmiennosci
ZS — chorzy z zatmy starczy t, ¢ — wartosci funkcji test.
M Srednia arytmetyczna P — prawdopodobienstwo
SD — odchylenie standartowe
Tabela 111
& Charakterystyki statystyczne Poroéwnania
irupa =
N Ple¢
Kliniczna & roznice
M SD &) / Foznica
: 2 e Y srednich g B
> A & L5106 5.3
K =) - S0 e 0,58 0,470 0.60
REm Wy A F2s . 27,5 : . ;
e /_I i G » 175 18.7 —0,78 1,105 0.20
: A 18 i) e :
o 7/: G < 98 —1,62 1,473 0,10
K 21 SR ZP-K 0,001
ZP A+G 40 9,30 2,22 0,35 23,9 0,01
zs 23 11,02 2,2 0,47 20,3 0,001
A mezezyzni ZS chorzy z za¢ma starcza Vv
G — kobiety M $rednia arytmetyczna t -
K — grupa kontrolna SD odchylenie standartowe P
ZP — chorzy z zaémg przedstarczy SE — éredni blad Sredniej arytmetycznej

e
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se tak zmniejszona aktywnos$é urydylotransferazy galak-
tozo-1-fosforanowej moze predysponowaé do powstawa-
nia przedwczesnego zmetnienia soczewki u os6b, u kté-
rych niedobér aktywnosci enzymu jest wyrazem Wwro-
dzonego defektu enzymatycznego. Badany enzym moze
wystepowaé w réznych odmianach réznigcych sie istot-
nie aktywno$cia, co jest uwarunkowane genetycznie .
Poniewaz defekt ten dziedziczy sie, do os6éb zagrozonych
zaéma naleig tez czlonkowie rodziny chorego. Celem
zapobiegania lub zahamowania rozwoju schorzenia ba-
daniami powinni byé objeci zarébwno chorzy z zatma
przedstarcza jak i czlonkowie ich rodzin. Badania te
winny obejmowaé oznaczenie aktywnosci urydylotrans-
ferazy w erytrocytach oraz przejrzystosci soczewki.
U oséb z obnizong aktywnoScia enzymu i zaéma po-
czatkowa istnieja wskazania do zastosowania diety bez-
galaktozowej.
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ASTOSOWANIE wszczepéw wewnatrzgalkowych w
Z operacjach zaémy stanowi postep w chirurgii okuli-
stycznej. Najwiekszy rozwoj tej techniki operacyjnej
przypada na& lata siedemdziesigte i trwa z powodzeniem
do dnia dzisiejszego. Dzieki wprowadzeniu sztucznej so-
czewki do oka afakijnego, chory zachowuje widzenie obu-
oczne, unika stosowania silnych szkiel, odzyskuje zwy-
kle prawidiowg lub uzyteczng ostro§¢é wzroku. W przy-
padkach zachowania tylnej torebki soczewki i zastoso-
wania wszczepu tylnokomorowego zmniejsza sie ryzyko
odwarstwien siatk6wek.

W Klinice Okulistycznej w Warszawie pierwszych
operacji usunigcia zaémy i wszczepienia sztucznych so-
czewek wewnatrzgalkowych dokonano w latach pieé-
dziesiatych. W 1983 roku powrécono do tej metody i do
chwili obecnej prowadzona jest ona z duzym powodze-
niem prawie u wszystkich pacjentéw z zatma.

METODYKA I WYNIKI

W pracy dokonano oceny ostrosci wzroku i refrakeji
w roéznych okresach u pacjentow po operacji wszcze-
pienia sztucznych soczewek przednio lub tylnokomoro-
wych w 1987 roku.

Ostro$é wzroku badano metodg Dondersa, refrakcje
galki ocznej mierzono refraktometrem komputerowym
firmy Topcon, natomiast refrakcje rogéwki oznaczano
oftalmometrem Javala.

Warto$é optyczng implantu obliczano na podstawie
biometrii galki ocznej, promienia krzywizny rogéwki,
dla stalej glebokosci k.p. 3,5 mm. Dodatkowo tak dobie-
rano moc implantu, zeby pacjent mial niewielkiego
stopnia krétkowzroczno$é (—1,0 D sph).

Badaniami objeto 86 oczu z prawidlowo ustawionymi
implantami, bez zmian oftalmoskopowych w siatkéwce,
z przezroczystymi rogéwkami. Ocenie poddano 56 oczu
z soczewkami przedniokomorowymi i 30 oczu z wszcze-
pami do komory tylnej.

Ostro§¢é wzroku i stosowana korekcje oceniano w
10—14 dniu po operacji, w trzecim miesigcu po zabiegu
oraz w 4—8 miesigcy po wszczepieniu.

Wiek chorych poddanych operacji wszczepienia so-
czewki do komory przedniej wahal sie¢ od 21 do 89 lat.
Byly to osoby z zaéma starcza badZ pourazowa. Zabieg
operacyjny polegal na otwarciu komory przedniej ab
externo, usunieciu soczewki w torebce przy uzyciu krio-
ekstraktora, wprowadzeniu do k.p. sztucznej soczewki
i wykonaniu irydektomii obwodowej.

W grupie oséb z soczewkami tylnokomorowymi wiek
wahal si¢ od 28 do 63 lat. Wykonywany u nich zabieg

to otwarcie k.p. ab externo, pozatorebkowe usunigcie
zaémy, wprowadzenie do tylnej komory implantu i wy-
konanie irydektomii obwodowej.

Stosowano soczewki firmy Cilco (MT3 i SAC4 do ko-
mory przedniej oraz PC UR2, KR2LR6, SK21, S2B do
komory tylnej) i American Medical Optics (Kelman
Omnifit AC 21 przedniokomorowe i PC 15 tylnokomo-
rowe).

Zachowanie sie ostro$ci wzroku do dali w obu gru-
pach badanych w dniu wypisu obrazuje ryc. 1.
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Ostrosé wzroku i refrakcja
w pseudofakii

VISUAL ACUITY AND REFRACTION
IN PSEUDOPHAKIA

Visual acuity with correction was checked in 86 per-
sons with anterior and posterior chamber lenses in va-
rious postoperative periods. In the majority of exami-
nes of both groups in the late postoperative period the
visual acuity was correct. The results obtained in both
groups of patients were compared. The causes of astig-
matism detected in some cases were considered,

HASLA: pseudofakia,
zbornosé

KEY WORDS: pseudophakia, visual acuity, correction,
astigmatism
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Ryc. 1. Ostro§é wzroku z korekeja w 10—15 dniu po
operacj)l.

W przypadku soczewek przedniokomorowych gléwng
przyczyng dos¢ znacznie obnizonej ostroéci wzroku we
wezesnym okresie byt odczyn zapalny w ob: bie galki
ocznej (obrzek rogéwki, faldy blony Desceme
w k.p.) ustepujacy zwykle pé 2—3 tygodniach od 2
gu. U o0s6b z soczewkami tylnokomorow i
zmian wymienionych wyzej i obecnych
czewkowych w komorze przednie
zmetnienia tylnej torebki soczewki juz ne
snym okresie pooperacyjnym.

w obu grupach prze
Widoczna popra

zwigzana jest z u

bie gaitki ocznej.



