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Ryc. 3. Rodowéd rodziny 3.

OMOWIENIE

Analiza rodowodowa wszystkich rodzin wykazala dzie-
dziczny charakter choroby, o dominujacym toku jej
przekazywania i wysokim ryzyku jej powtérzenia. Zwra-
ca uwage zmienno$é ekspresji genetycznej. Analiza ro-
dowodu pierwszego wykazuje wzrost ekspresji genu od-
powiedzialnego za aniridi¢ u potomstwa. Mezczyzna
z coloboma iridis (I/1) przekazal nieprawidlowy gen
obojgu dzieciom, u ktérych wystapila aniridia (II/1, II/2).
Jego cérka za§ (II/2), przekazala defekt genetyczny o ta-
kiej samej ekspresji w formie aniridii calemu potom-
stwu (syn i cérka — III/1, III/2). W rodzinie drugiej
proband (IV1) i jego brat (II/3) odziedziczyli aniridie
po’ ojcu. U obydwojga dzieci probanda wystapila jed-
nostronna szczelina teczéwki, widzimy wiec odwrotny
kierunek ekspresji genu od pelnej w formie aniridii do
cze$ciowej, jako coloboma iridis. W trzeciej rodzinie
aniridia zostala odziedziczona po ojcu. Proband (III/1)
nie przekazal choroby dziecku lub gen nie ujawnil swo-
jej obecnoSci. U dziecka jednak wystapila zaéma wro-
dzona obu oczu, ktéra przekazala mu matka (II/4a).
Mamy tu do czynienia z dwiema chorobami oczu, ktére
dziedziczg sie w sposéb autosomalny dominujgcy nie-
zaleznie od siebie.

We wszystkich analizowanych rodzinach nie obserwo-
wano réznicy w zmienno$ci genu w zalezno$ci od plei
jednego z rodzicow.
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Galki oczne z' brakiem tecz6wki wykazuja czesto gq.
datkowe wady wrodzone jak stozek rogéwki, podwicy,.
niecie soczewki i jej zmetnienie, szczeline soczewk;
szczeline naczynioéwki, oczoplas i inne* ', 4

W naszym materiale u wszystkich chorych z aniridig
obserwowano podwichnigeie i zmetnienie soczewek org,
oczoplas. Dosé czestym powiklaniem aniridii jest jaskra,
Moze byé spowodowana niedorozwojem Kkata przesgcza.
nia lub zamknieciem kata przesaczania przez kikut te-
cz6éwki. Jaskra wystgepujaca w aniridii jest trudna v
leczeniu. Callahan opisuje pigciu chorych z jaskrg v
przebiegu aniridii, u ktérych wykonano rézne zabiegi
przeciwjaskrowe: goniotomig, cyklodialize, cyklodiater-
mie, sklerektomie. Zadna z tych operacji nie dala zado.
walajacego efektu, a cyklodiatermia spowodowala wzrost
cisnienia §rédgatkowego’. Jaskre obserwowaliSmy u pro-
banda (II/2) i jej brata (II/1) z rodziny pierwszej.

Szczelina teczéwki jest spotykana czesto ljcznie ze
szczeling naczynidwki, siatkéwki, ciala szklistego, ner-
wu wzrokowego*>’. U naszych chorych nie obserwo-
wali$my tych anomalii.

Aniridia nalezy do wad wrodzonych ukladu wzroko-
wego, ktérych skuteczne leczenie jest praktycznie nie-
mozliwe. Stad na plan pierwszy wysuwa sie zapobiega-
nie jej przez poradnictwo genetyczne, ciggle malo po-
pularne w naszym kraju.
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ECZOWKA dzieki sprzezeniu zwrotnemu reguluje
natezenie $wiatla padajacego na siatkéwke. Stano-
wi zatem jeden 2z mechanizméw przystosowania do
zmieniajacych sie¢ warunkéw otoczenia®®. W regulacji
tej biora udzial dwa odruchy Zreniczne: odruch na
éwiatlo i odruch na wylgczenie $wiatta. Z odruchéw
ochronnych najwieksze znaczenie ma odruch Zrenicy na
éwiatlo. Aby spelnial on swoje zadania wszystkie jego
odcinki muszg by¢é prawidlowe' Zwyrodnienia tapeto-
retinalne prowadza do uszkodzenia komoérek receptoro-
wych — jednego z elementéw tego tuku*
W pracy naszej zajeliSmy sie korelacja miedzy zmia-
nami w polu widzenia a amplitudg reakecji Zrenicy na
blysk $wietlny w tego typu schorzeniach siatkéwki.

MATERIAL

Przebadano grupe 24 pacjentéw w wieku od fl do
60 lat ze zwyrodnieniem barwnikowym siatkéwki. Cho-
rzy byli kierowani do Kkliniki celem przeprowadzenia
terapii  ultradzwiekowej. Rozpoznanie zwyrodnienia
barwnikowego siatkéwki postawione w innych o$rod-
kach bylo potwierdzane w Kklinice. U wszystkich pa-
cjentéw wystepowaly typowe zmiany na dnie oczu, pa-
tologiczne ERG i zmiany w adaptacji do ciemnosci.
W Kklinice wykonywano oznaczenie ostro$ci wzroku do
blizy i dali, badanie przedniego i tylnego odcinka galki
ocznej oraz pola widzenia.

Grupe kontrolng stanowilo 20 zdrowych oséb.

METODA

Po przeprowadzeniu wstepnej oceny okulistycznej pa-
cjenci byli kierowani na badanie pola widzenia polo-
mierzem automatycznym firmy Rodenstock. Ze wzgledu
na rozleglo$¢ zmian w polu widzenia podzielono grupe
badang na trzy podgrupy. Pierwsza stanowili pacjenci
z niewielkimi ubytkami bezwzglednymi na obwodzie,
druga z ubytkami zawezajacymi pole widzenia do 20°,
a trzecig pacjenci z zawezeniem pola widzenia do 5—10°.

Po 30 min. adaptacji do ciemno$ci badano reakcje
Zrenicy na $wiatlo. W badaniu wykorzystano zestaw
skladajacy sie¢ z lampy szczelinowej, kamery TV, sty-
mulatora FOT, komputerowego systemu OIPS. Mini-
mum, na dwa dni przed badaniem nie stosowano u pa-
cjentéw Srodkéw rozszerzajacych Zrenice. Badano am-
plitude reakeji rozumiang jako procentowa roéznice po-
miedzy szerokoScig Zrenicy w momencie blysku a naj-
wigkszym zwezeniem Zrenicy po blysku.

WYNIKI

W grupie kontrolnej ostro§¢ wzroku wynosita od 0,5
do 0,8. W polu widzenia u czeSci oséb wystgpily nie-
Charakteryst_vczne, mieszczgce sie w normie, punktowe
mroczki wzgledne. Amplituda reakeji wynosila od 33
do 45%.

W grupie badanej stwierdziliémy ostroé¢ wzroku od
2‘2 duo 0,8. Amplituda reakecji Zrenicy wynosila od 8
0 36%.

Z Klinikj Okulistycznej AM w Warszawie, kierownik:
brof. dr med. Tadeusz Kecik
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Ocena reakciji zrenicy

na btysk $wietlny u pacjentéw
ze zwyrodnieniem barwnikowym
siatkdwki '

EVALUATION OF PUPILLARY REACTION ON THE
LIGHT FLASH IN PATIENTS WITH RETINAL
PIGMENT DYSTROPHY

Twenty four patients with retinal pigment dystrophy
were subjected to examination of pupillary reaction.
Evaluated was the amplitude of pupillary reaction on
a standard light flash. The results received were com-
pared with the field changes. It was noted that the
amplitude is diminished depending on the changes in
the visual field.

HASLA: zwyrodnienie barwnikowe siatkéwki, Zrenica,
pupillografia

KEY WORDS: retinal pigment dystrophy, pupil, pupil-
lography
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Byc.‘ 1. Prz_ykladowe pole widzenia i wykres reakeji
Zrenicy w pierwszej grupie pacjentow.

W grupie pierwszej z niewielkimi, obwodowymi ubyt-
kami bezwzglednymi, amplituda reakeji wynosila od 27
do 36% (ryc. 1). Ostro§é wzroku wahala sie od 0,5
do 0,8.

R_vc._ 2. Przykladowe pole
Zrenicy w drugiej grupie pacjer

W grupie drugiej ampli
od 14 do 27% (ryec. 2).

Zrenicy wyno

od 03 do 0,6.
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Ryc. 3. Przykladowe pole widzenia i wykres reakcji
zrenicy w trzeciej grupie pacjentéw.

W grupie trzeciej, z najwiekszymi zmianami w polu
widzenia, amplituda reakcji wynosila od 8 do 16%
(ryc. 3), a ostro§é wzroku od 0,2 do 0,6.

OMOWIENIE

U pacjentéw ze zwyrodnieniem barwnikowym siat-
kéwki dochodzi do obnizenia amplitudy reakcji Zrenicy
na blysk $wietlny. Jest to tym wyrazZniejsze im obwo-
dowe ubytki w polu widzenia sg wigksze.

Prowadzone przez nas wecze$niej badania u pacjentéw
z odwarstwieniem siatk6éwki wykazaly duzy wplyw oko-
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licy plamkowej na amplitude reakcji.irenicy. Tam gdzie
byla ona nieuszkodzona reakcja Zrenicy weale lub tylko
w niewielkim stopniu odbiegala od normy *.

W zwyrodnieniu barwnikowym siatk6wki zmiany rg,.
poczynaja sie na obwodzie dochodzac stopniowo g
plamki ®. Ostro§¢ wzroku diugo jest prawidlowa. W ps_
szym materiale stwierdziliSmy obnizenie amplitygy
reakeji Zrenicy na blysk Swietlny tym wyrazniejsze, in,
uszkodzenie pola widzenia bylo wigksze, pomimo zg.
dowalajacej ostrosci wzroku. Moze to sugerowaé uszko.-
dzenie plamki nie dajgce jeszcze wyraznych objawéw
klinicznych.
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odréznieniu od objawéw uszkodzenia nerwu oko-
Wruchowego w przebiegu krwiakéw pourazowych,
pierwotna wewnetrzna oftalmoplegia nie jest podrecz-
nikowym objawem urazéw glowy. Warunkiem wystg-
pienia tego powiklania jest wybi6rcze uszkodzenie wl6-
kien zwezajacych Zrenice (pupillomotorycznych), prze-
biegajacych w nerwie okoruchowym. W pi$miennictwie
opisuje si¢ nieliczne takie przypadki’. W polskiej lite-
raturze znalezliSmy tylko jedna pozycje, dotyczaca pier-
wotnej oftalmoplegii w nastepstwie urazu glowy, ale
przypisywanej uszkodzeniu zwoju rzeskowego®’. Nieza-
leznie od poziomu uszkodzenia, zesp6t ten klinicznie
objawia si¢ wystapieniem poszerzonej zrenicy, nie rea-
gujacej na $wiatlo i nastawienie, z tym, ze przy uszko-
dzeniu zwoju rzeskowego zachowana powinna byé rea-
keja na zbiezno$é*. :

Zaobserwowanie u chorego po urazie glowy sztywnej,
poszerzonej Zrenicy zwykle alarmuje lekarza i moze
spowodowa¢ pilne kroki diagnostyczno-lecznicze, wlgcz-
nie z wykonaniem trepanacji czaszki, ktéra oczywiscie
w takim wypadku nie jest potrzebna, zwlaszcza, ze po-
wiklanie to moze towarzyszyé¢ wzglednie niezbyt ciez-
kim urazom glowy.

W niniejszym doniesieniu’ chcemy podzielié sig¢ Kkil-
koma uwagami na ten temat, w oparciu o zaobserwo-
wane przez nasz zesp6l dwa przypadki, leczone przez
autoré6w w dwu réznych szpitalach.

Przypadek 1

Chory M.B. lat 38, przyjety do Szpitala w Zliten
(Libia) 20.10.1989 r. z powodu zamknietego urazu glo-
wy w wypadku samochodowym. W chwili przybycia
zamroczony, pobudzony, bez logicznego kontaktu z oto-
czeniem. Otarcie naskérka w lewej okolicy czolowo-
-skroniowej. Nie stwierdzono objawéw ogniskowego
uzkodzenia OUN, zdjecie rtg czaszki bez zmian poura-
zowych. Tetno 92/min.,, RR 140/85 mm Hg. Galki oczne
ustawione byly prawidlowo, ruchomos$é zachowana, szpa-
ry powiekowe symetryczne. Lewa Zrenica ruzszerzona
(7 mm), bez reakcji na Swiatlo oraz ze zniesiong rea-
kejg konsensualng. Dno oka bez zmian.

Ze wzgledu na brak mozliwosci diagnostycznych cho-
rego poddano pieczolowitej obserwacji klinicznej i le-
czono zachowawczo. Stan pacjenta stopniowo sie po-
prawial i w trzeciej dobie chory mégl spelniaé polece-
nia. Umozliwilo to stwierdzenie, ze w lewym oku brak
bylo réwniez reakeji na zbiezno§é i nastawienie. Ostro$é
wzroku byla prawidlowa, chory nie zglaszal dwojenia
obrazu. Od okolo siédmego dnia od urazu dalo sie za-
uwazy¢ stopniowe zwezanie Zrenicy i powrdt leniwej
reakeji na $wiatlo. W tym stanie zostal wypisany do
domu. Kontrolne badanie po trzech tygodniach wyka-
zalo niewielky asymetrie Zrenic. Tomografia komputero-
Wa glowy po trzech tygodniach od urazu nie wskazy-
Wwala na jakiekolwiek odchylenia od normy. Chory byl
pod obserwacja ambulatoryjna jeszcze okolo p6t roku
i nie stwierdzalo sie u niego zadnych zaburzen ze stro-
ny uktadu wzrokowego.

Z Kliniki Neurochirurgii AM w Biatymstoku, kierow-
nik: prof. dr med. Jerzy Lebkowski i z Kliniki Okuli-
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Wewnetrzna oftalmoplegia
jako bezposredni skutek urazu
glowy

Opis dwu przypadkow

INTERNAL OPHTHALMOPLEGIA AS A DIRECT
CONSEQUENCE OF HEAD INJURY;
REPORT OF TWO CASES

The authors describe two cases admited following
head injury and presenting with a dilated, stiff pupil.
CT scan -of the head revealed no intracranial mass le-
sion. The symptoms persisted over a year in one case,
whereas in the other one they faded away within a few
weeks. The symptoms are believed to arise due to a
downward shift of the brainstem which is known to
occur at the moment of head injury. The oculomotor
nerve is overstretched and is supposed to be partially
damaged at the posterior petroclinoid ligament. The
roots of the pupillomotor fibers may also be supposedly
torn at the site where they leave the brainstem.

HASLA: wewnetrzna oftalmoplegia, uraz glowy
KEY WORDS: internal ophthalmoplegia, head injury

Przypadek 2

Pacjent lat 34, lekarz, potknal si¢ w pracy i upadi,
doznajgc urazu glowy z krétkotrwaly (okolo 20 s) utra-
ta przytomno$ci. W chwili przyjecia do Kliniki Neuro-
chirurgii (2.12.89) przytomny, skarzyl! sie na béle glo-
wy, nudno$ci i zaburzenia réwnowagi. Niedowladéw nie
stwierdzono, miat jedynie niedosluch prawostronny.
Zdjecia rtg czaszki, zatok oraz w projekeji Stenversa
i Schiillera nie wykazaly zadnych zlaman. Tomografia
komputerowa glowy — bez zmian pourazowych. Prawa
Zrenica byla rozszerzona w pelni od chwili urazu, brak
bylo reakeji na $wiatlo, zbiezno§é i nastawienie. Dno
oka: z wyjatkiem delikatnego obrzeku w okolicy plam-
ki po stronie prawej — bez zmian. Ostro§é widzenia:
ol. 5/5, o.p. 5/16, z otworkiem stenopeicznym 5/8. Ru-
chy galek ocznych w normie, szpary powickowe syme-
tryczne, dwojenia nie zglaszal. Zastosowano leczenie za-
chowawcze. Po tygodniowym pobycie wypisany bez su-
biektywnych dolegliwo$ci, jednak objawy oczne nie wy-
kazywaly zadnej tendencji do ustepowania. Po roecznym
okresie obserwacji ambulatoryjnej Zrenica jest nadal
maksymalnie rozszerzona, sztywna, brak jest réwniez
reakcji konsensualnej.

OMOWIENIE

Mechanizm powstania pourazowej wewnetr
moplegii, a wiec wybibrczego uszkodzenia v
pillomotorycznych nerwu III w momen
staje niejasny. W gruncie rz
kos$¢ sprawy, mozna na
w oparciu o dane z badan neuroan
stkie hipotezy wychodza
gu w chwili urazu podlega

szybkiemu sunigciu




