ODZINNA wysigkowa witreoretinopatia (VRFE) zo-

R stala opisana jako oddzielna jednostka chorobowa
przez Criswicka i Schepensa® W 1969 r. w oparciu
o obserwacje 6 dzieci w 2 rodzinach. Do podstawowych
objawéw tej choroby autorzy zaliczyli zmiany w ciele
szklistym w postaci odlaczenia tylnego, wystepowania
zorganizowanych bilon, powodujacych pocigganie siatkow-
ki oraz obecnos$é, giéwnie w obwodowych czeSciach ciata
szklistego, metéw przypominajacych ptatki $niegu. W
dnie oka stwierdzali przemieszczenia plamki w kierunku
skroniowym, $réd- i podsiatkéwkowe wysieki, ograni-
czone odwarstwienie siatkéwki, niekiedy w postaci fai-
du biegngcego od tarczy nerwu II w kierunku skronio-
wym, zmiany zwyrodnieniowe i otwory w siatkéwce
oraz nowotworzenie naczyn stanowigce przyczyne nawra-
cajacych krwotokéw. Dane z wywiadu wskazywaly na
dziedziczny charakter schorzenia, wystepujacego ro-
dzinnie, zawsze w obu oczach. Dzieci byly urodzone
o czasie, z prawidlowa waga, nie byly leczone tlenem
i nie wykazywaly ogélnych zaburzen rozwojowych. W roz-
poznaniu réznicowym Criswick i Schepens® uwzgledniali
retinopatie wczesniakéw, obwodowe zapalenie biony na-
czyniowej, chorobe Coats’a, ektopie plamki oraz wro-
dzone faldy siatkéwki, a takze szereg innych choréb
dotyczacych dna oka, takich jak: naczyniakowatos¢, cho-
roba Ealex’a, wrodzone rozwarstwienie siatkéwki, cho-
roba Wagnera i siatkowczak.

Praca Criswicka i Schepensa® zapoczatkowala szereg
badan nad VRFE, ktére wykazaly, iz choroba ta wyste-
puje czeéciej niz poczatkowo sadzono oraz pozwolily
wyjaéni¢ niektére problemy dotyczace etiopatogenezy,
obrazu klinicznego, przebiegu i mozliwosci leczniczych.
Istotne znaczenie dla lepszego poznania zaburzen wyste-
pujacych w VRFE mialy badania angiograficzne, wyko-
nane po raz pierwszy w r. 1976 w 4 przypadkach przez
Canny’ego i Olivera!, a nastepnie przez Nijhuisa
i wspélpr.! w r. 1979.

Wsr6d licznych doniesien z ostatnich lat®**™* na
uwage zasluguja monograficzne opracowanie Van Nou-
huysa®, oparte nma badaniach 75 przypadkéw w 9 ro-
dzinach oraz praca Miyakubo i wspblpr.’ obejmujgca
77 przypadkéw (133 oczy), w tym 16 wystepujacych spo-
radycznie. Badania te pozwolily ustali¢, iz w powstaniu
VRFE istotne znaczenie ma zaburzenie w rozwoju na-
czyn siatkéwki w koncowym okresie zycia plodowego.
Polega ono na przedwczesnym zahamowaniu rozwoju
tych naczyn, powodujgcym zmiany przede wszystkim
w najp6zniej rozwijajacych sie obwodowych naczyniach
w czeSci skroniowej dna oka, ale takze w ukladzie na-
czyn tylnego bieguna. Nagle zakoinczenie naczyn siat-
kéwki w okolicy réwnika galki ocznej powoduje po-
wstanie, najczeSciej skropiowo, strefy beznaczyniowej
o réznej szerokosci, Badania angiograficzne wykazaly
w jej obrebie hipofluorescencje spowodowang brakiem
przeplywu. Granica miedzy unaczyniong siatkéwka, a
strefa beznaczyniowa jest wyraznie widoczna i charak-
terystycznie przebiega w ksztalcie litery V w kierunku
tylnego bieguna w potudniku skroniowym, gdzie schodza
si(? .gémc i dolne naczynia siatkéwki. Granica ta jest
miejscem nowotworzenia si¢ naczyn, zrostéw szklistko-

Z Kliniki Okulistycznej AM w Krakowie, kierownik:
prof. dr med. Helena Zygulska-Machowa

Reprint gequetst to: Doc. dr med. Maria Starzycka, ul.
Sw. Krzyza 5 m. 6; 31-028 Krakéw, Poland

Klin. oczna 93: 202—204 (1991)

MARIA STARZYCKA

Rodzinna wysiekowa
witreoretinopatia

— vitreoretinopathia
familiaris exsudativa

I. Przeglad piSmiennictwa

FAMILIAL EXUDATIVE VITREORETINOPATHY.
I. REVIEW OF THE LITERATURE

Presented are the contemporary opinions of the etio-
pathogenesis, signs, the clinical course as well as the
differentiation and therapy of the familial exudative
vitreoretinopathy. Attention is called to the variety of
the clinical picture of this disease and the importance
of fluorescein angiography in diagnosis.

HASEA: rodzinna wysieckowa witreoretinopatia, zabu-
rzenia rozwojowe naczyn siatkéwki, réznicowanie, angio-
grafia fluoresceinowa, leczenie

KEY WORDS: familial exudative vitreoretinopathy, de-
velopmental abnormalities of retinal vessels, differential
diagnosis, fluorescein angiography, treatment

wo-siatkéwkowych i powstajacych w podzniejszych okre-
sach choroby zmian proliferacyjnych. Migdzy tylnym bie-
gunem a téwnikiem galtki ocznej zwiegksza sig liczba
naczyhn siatkéwki, ktére wykazujg liczne rozgalezienia
pod ostrym katem, przy czym tetnice majg przebieg pro-
sty, a obwodowe zyly nadmiernie krety. Angiografia
fluoresceinowa pozwala wykry¢ liczne nieprawidlowosci
w koncowych odcinkach naczyn w postaci paczkéow lub
petli, niekiedy przecieki oraz polgczenia tetnicz Ine
miedzy goérnymi i dolnymi naczyniami. Ponadto w angio-
gramach mozna zaobserwowaé przeciggniccie okoloplam-

kowych naczyn wlosowatych w kierunku skroniowym,
ich poszerzenie z nieznacznymi przecickami fluoresc A
oraz obrzek siatkéwki w tylnym biegunie. Niekiedy -

stepuje hiperfluorescenc;
nerwu II.
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sa wtérnie przez zaburzenia w skladzie krwi. Dotych-
czas przeprowadzone nieliczne badania hematologiczne
u kilku chorych z VRFE nie wykazaly odchylen od nor-
my, poza stwierdzona przez Chaudhuri’ego i wspbipr.*
w dwoéch rodzinach nieprawidlows agregacja plytek krwi,
swiazang z zaburzeniem syntezy prostaglandyn. Zda-
niem Swansona i Wspolpr.* za obecnoScia wewnatrzna-
czyniowych nieprawidlowos$ci, powodujacych ich zwiek-
szong przepuszczalno$é przemawia takze wystepowanie
w niektérych przypadkach znacznego obrzeku siatkowki
w okolicy plamkowej, ktoéry nie moze by¢ spowodowany
jedynie przeciaggnieciem naczyn.

Badanie ostrosci wzroku przeprowadzone przez Van
Nouhuysa' wykazalo, iz sposréd 144 badanych oczu
u chorych z VRFE tylko w 32 (22%) wynosila ona 02
i mniej, za§ w 57 (40%) 1,0 i ponad 1,0. Natomiast ostros¢
wzroku lepszego oka wynosila 02 lub mniej u 11% ba-
danych, a 1,0 i lepiej u 47%. Dane te wskazuja, ze VRFE
wzglednie rzadko stanowi przyczyne ciezkich zaburzen
widzenia, uniemozliwiajacych normalne zycie. Badanie
refrakeji wykazalo d czeste wystepowanie krotko-
wzroczno$ci i niezbornosci krétkowzrocznej, podobnie do
retinopatii wezesniakéw. W 32% przypadkéw stwier-
dzono anizometropie oraz zwigzane z nig niedowidze-

nie

Badania nad dziedzicznoscia VRFE, zapoczatkowane
przez Gowea i Olivera®, wskazuja na autosomalny domi-
nujgcy sposéb dziedziczenia, przy czym autorzy donie-
sien z ostatnich lat podkre§laja duzg réznorodnosé eks-
presji genéw, przy penetracii wynoszacej od 90% do
blisko 100% ™ *,

Poglady na przebieg kliniczny VRFE sa rozbiezne.
Criswick i Schepens?® uwazali, choroba ma charakter
powoli postepujacy. G i ol wyodrebnili 3 okresy
choroby. Okres I charakteryzuje si¢ wystepowaniem na
obwodzie czeSci skroniowej dna oka obszaréw bialych
z lub bez ucisku, zwyrodnienia torbielowatego oraz pasm
w ciele szklistym pocig m siatkéwke. W okresie II
do powyzszych zmian dolgcza sie nowotworzenie naczyn
w obszarze od réw a zebatego w czesci skro-
niowej, wystepowanie pod- i bdsiatkdwkowych wysig-
kéw oraz ogran wienie sia wki, Zmiany
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naczyn, mikrotetniaczki, polgczenia tetniczo-:
prostowanie maczyn. W typie II, lukowatym,
strefy beznaczyniowej przekracza 2 Srednice tarczy
wu II, jej granica ma lukowaty przebieg, wzdluz
rego wystepuja liczne bardziej rozwinigte anastomozy
tetniczo-zylne. Typ III, ksztaltu litery V, charakteryzuje
sie obecno$cig w skroniowym poludniku opisanego wy-
zej weglobienia klinowatego, powyzej i ponizej ktérego
widoczne sa zrosty siatkéwkowo-szklistkowe. Czesto wy-
stepujg takze zaniki siatkéwki i maczyniéwki, a anoma-
lie maczyn opisane w I typie sa bardziej nasilone. Typ
IV, proliferacyjny, cechuje sie obecnoscia nowoutworzo-
nych naczyn w postaci wachlarza na granicy szerokiej
strefy beznaczyniowej, ktére wykazuja czesto przecieki
fluoresceiny. Ponadio wystepuje przeciagniecie tarczy
nerwu II oraz przemieszczenie plamki. W typie V,
bliznowatym, najbardziej charakterystyczna jest obee-
nosé¢ litych mas bliznowatych w czeSci skroniowej w
okolicy czeSci plaskiej ciala rzeskowego oraz wystepo-
wanie odwarstwienia siatkowki z pociagania, czesto w po-
staci faldu obejmujacego okolice plamkows. W tym
typie brak wyraznego odgraniczenia strefy beznaczynio-
wej. W zadnym przypadku nie obserwowano postepu
zmian w sensie przechodzenia jednego typu w kolejny.
Natomiast w cze$ci przypadkéw wszystkich typow wy-
stepowaly powiklania w postaci otworéw siatkowki i jej
przedarciowego odwarstwienia. Obserwacje powyzsze
zgodne sa z pogladami innych autoréw, ktérzy uwazaja
iz VRFE w wielu przypadkach ma charakter stacjonar-
ny, zawsze u oséb po 20 roku zycia'™*. Charakter po-
stepujacy maja jedynie przypadki, w ktérych objawy
choroby wystepuja juz we weczesnym dziecinstwie w po-
staci mnaczyniowo-wldknistych zmian rozrostowych w
ciele szklistym oraz pod- i S$rédsiatkéwkowych wysie-
kéw. Tego typu zaburzenia wystepowaly w przypadkach
Criswicka i Schepensa® oraz Slushera i Huttona®.

Przedstawione dane wskazuja ma duza r6znorodnosé
obrazu klinicznego VRFE, co wigze sie niekiedy z trud-
nosciami w rozpoznaniu tej choroby, zwlaszcza W Spo-
radycznych przypadkach*”. W rozpoznaniu réznicowym
nalezy przede wszystkim wykluczyé bliznowaty faze re-
tinopatii weze$niakéw, ktora daje catkowicie podobny do
VRFE obraz dna oka, co powoduje, ze retinopatia wezes-
niakéw bywa uwazana za fenokopie VRFE. Wlasciwe
rozpoznanie ustala sie w oparciu o dane z wywiadu i ba-
danie rodziny chorego. Wydaje sie, iz opisywane pr
padki retinopatii weczeéniakéw, wystepujace u dzieci
urodzonych o czasie i nie leczonych tlenem sg najp
dopodobniej niewlasciwie rozpoznanymi przypad
VRFE, wystepujacymi sporadycznie '™ ',
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Réznicowanie VRFE z innymi schorzeniami, W kl?rycil;
wystepuja zaburzenia w rozwoju naczyn Slat‘k{’w z ne—
stwarza wiekszych trudnosci po przeprowadzenit sz
goélowego badania, obejmujacego takze r‘od.zme chor:g&
Natomiast w przypadkach o obrazie kllgxcm};m O I_’O'
wiadajacym III okresowi Wg Gowa i Qlwera - nalez.a—
cych do grupy zaburzenh okreslanych jako leucocorid,
wiasciwe rozpoznanie jest mozliwe jedynie na QOdSta"f"e
stwierdzenia charakterystycznych dla VRFE zmian u In-
nych czlonkéw rodziny, a prawie niemozliwe W sporé}—
dycznych przypadkach, co ma bardzo istotne znaczenie
w réznicowaniu z siatkéwezakiem. .

Postepowanie lecznicze w VRFE jest wylacznie obja-
wowe i obejmuje leczenie niedowidzenia, zeza, Nowo-
tworzenia naczyn, przeciekéw z naczyn siatkowki oraz
odwarstwienia siatkowki przy pomocy ogblnie stosowa-
nych metod ™. W kazdym przypadku nalezy starannie
rozwazy¢ wskazania do podjecia leczenia, ktére wedlug
niektérych autoréw ograniczajg sie do przypadkéw za-
grozonych utrata wzroku*. Zdaniem Van Nouhuysa™
ostroé¢ wzroku w VRFE zalezy w znacznej mierze od
wystepowania powiklan, ktére w czesci przypadkéw
mozna leczyé, a niekiedy nawet zapobiega¢ ich wysta-
pieniu. Dlatego wazne jest wczesne wykrycie objawow
stanowigcych czynniki ryzyka wystapienia powiktan. Na-
leza do nich: pocigganie obwodowej siatkowki przez
blony ciala szklistego, wyrazne zmiany w siatkowee w
tylnym biegunie, proliferacje naczyniowe, pod- i $réd-
siatkdwkowe wysiegki, otwory siatkowki i anizometropia.
Objawy te wystepuja najczesciej u dzieci i stanowig
wskazania do czestej kontroli okulistycznej.

W przypadkach niedowidzenia i zeza bardzo istotne
znaczenie ma ustalenie wlasciwego rozpoznania i ocena
stanu przed podjeciem leczenia. Niedowidzenia w VRFE
wigze sie czesto z anizometropig, ktérg nalezy przede
wszystkim wyréwnaé. Leczenie obturacyjne powinno by¢é
podejmowane jak najwczesniej i mie nalezy go przediu-
7aé przy braku poprawy ostro$ci wzroku. Nieprawidlowe
ustawienie oczu jest czesto wynikiem pozornego zeza
rozbieznego, spowodowanego nieprawidlowym katem
kappa, w zwigzku z przemieszczeniem plamki. W tych
przypadkach leczenie operacyjne jest bezwzglednie prze-
ciwwskazane . Nieliczne dane z piSmiennictwa dotyczace
wynikéw leczenia nowotworzenia i przeciekéw naczy-
niowych przy zastosowaniu krio- i fotokoagulacji sa
niejednoznaczne i nie pozwalajg na ocene skuteczno$ci
w odniesieniu do zahamowania postepu zmian® ™. Naj-
powazniejszym powiklaniem VRFE, stanowigcym wska-
zanie do podjecia leczenia operacyjnego, jest odwarstwie-
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nie siatkéwki, zar6wno przedarciowe, jak i 5 ae
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2z VRFE, przy czym W wiekszosci przypadkéw ko
jest zastosowanie radykalnych zabieg6w obejm
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ANE z pi$miennictwa ostatnich lat, przedstawione w

poprzedniej pracy®, wskazuja na duzg réznorodno$é
obrazu klinicznego VRFE, co powoduje trudnosci rozpo-
znawcze, zwlaszcza przy sporadycznym wystepowaniu
choroby. W niniejszej pracy przedstawiamy 4 wlasne
przypadki VRFE.

PRZYPADKI WLASNE

pPrzypadek 1. Dziewczynka K.H. urodzona w 1977
roku, zglosila si¢ po raz pierwszy do kliniki w r. 1982
z powodu zeza rozbieznego ol. Stwierdzono wtedy nie-
zbornoé¢ nadwzroczng obu oczu, zmienny kat zeza wyno-
szacy okolo 10° ostro$¢ wzroku o.p. 0,5, ol. 0,2 z odpo-
wiednia korekcja. Gatki oczne zewnetrznie oraz dno
0.p. badane wziernikiem, nie wykazywaty odchylen od
stanu prawidlowego. W dnie o.. stwierdzono na obwo-
dzie skroniowo bialawe blony oraz przeciggniecie w ich
kierunku wigzki naczyn biegngcych od tarczy nerwu IIL
W czasie badania kontrolnego, pél roku poézniej, podob-
ne zmiany zaobserwowano w o0.p., za§ w ol. stwier-
dzono skroniowo na obwodzie fald siatkéwki, w kierunku
ktérego biegly silnie przeciggniete, wyprostowane na-
czynia. Refrakcja oraz funkcja wzroku nie ulegly zmia-
nie. W 1984 r. dziecko zostalo przyjete do kliniki z po-
wodu wylewu krwi do ciala szklistego o.p., ktérego
wystapienie rodzice wiazali z upadkiem z sanek. W dniu
przyjecia nie stwierdzono zmian pourazowych w przed-
nim odcinku galki ocznej ani w jej otoczeniu. Wylew
krwi ulegl stopniowej resorpcji w ciggu kilku tygodni.
Przeprowadzone wtedy badanie dna wykazalo obecnos¢
w obu oczach faldéw siatkéwki, przy czym w o.p. faid
obejmowal okolice plamkowa. Ostros¢ wzroku o.p. ogra-
niczona byla do liczenia palcow z odleglosci 1 m, w ol
wynosila nadal 0,2 z korekcja. Dalsza obserwacja wyka-
zala nasilanie si¢ zmian. W tylnych biegunach obu oczu
pojawily sie zlogi barwnika, a naczynia w obrebie fal-

Ryc. 1. Przyp. 1 — dno o.p.
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II. Opis 4 przypadkow

FAMILIAL EXUDATIVE VITREORETINOPATHY.
II. PRESENTATION OF CASES

The authors present four cases of familial exudative
vitreoretinopathy observed in the course of the last
years. Our cases appeared sporadically in families and
showed a variable picture and clinical course. The ac-
cepted differential criterions and difficulties in differen-
tiation are discussed.

HASLA: rodzinna wysiekowa witreoretinopatia, przy-
padki sporadyczne, réznicowanie

KEY WORDS: familial exudative vitreoretinopathy,
sporadically cases, differential diagnosis

déw siatkéwki wykazywaly zmiany typowe dla VRFE,
w postaci ich wyprostowania, licznych rozgalgzien pod
ostrym katem oraz nieprawidlowych polgczen tetniczo-
-zylnych i paczkowatych zakonczen. W 1986 r. w ol
wystapilo odwarstwienie siatk6wki z pociggania, obej-
mujace skroniowo-dolny kwadrant. W ciggu ostatniego
roku obserwacji obraz dna obu oczu nie ulegl zmianie
(ryc. 1, 2), ostro$¢ wzroku wynosi: o.p. liczy palce z 1 m,
o.l. poczucie $wiatla ze zla lokalizacja.

Rye. 2. Przyp. 1 — dno o.l

Przypadek 2. Chlopiec F
zostal skierowany w 1985 r. dc
w klinice z podejrzeniem chorob
Lebera-Coatse. Badanie d
w czeSci nosowej




