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Ectropion uveae congenitum cum glaucoma

Congenital uveal ectropion with glaucoma

Summary. The authors presented a case, not yet described in Polish literature, of
a rare congenital syndrome of uveal ectropion. It was found in a 3-year child. The
clinical course of the disease was typical, with associated consecutive glaucoma.
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Wrodzone wywinigcie naczyniowki jest zaburze-
niem bardzo rzadkim. Moze wystepowaé w jednym
lub obu oczach i nie ma charakteru postepujacego.
Moze by¢ dziedziczne.

Anomalia polega na przemieszczeniu listka barw-
nikowego teczOwki przez brzeg zreniczny i pokrywa-
niu roznej czesci przedniej powierzchni teczédwki.
Zmiana moze byé rozlegla i zajmowac duza cze$é
teczowki, jednakze nigdy nie dochodzi do jej pod-
stawy. Czasami choroba przebiega bardzo lagodnie
1 jest tylko okazjonalnie rozpoznawana w badaniu
lampa szczelinowa. Zrenica jest zwykle okragla i pra-
widlowo reaguje na $wiatlo. Gonioskopia moze ujaw-
nia¢ kat przesaczania z przednim przyczepem pod-
stawy teczowki lub innymi zaburzeniami rOZWOjowy-
mi.

U wigkszoéci chorych z wrodzonym wywinig-
ciem listka barwnikowego teczowki rozwija sie
Jjaskra, zwykle miedzy wczesnym dziecifistwem
a okresem dojrzewania. Jaskra moze poczatkowo
reagowa¢ na leczenie zachowawcze, ale zwykle
wymaga operacji filtrujacej dla regulacji ci$nie-
nia wewnatrzgalkowego. Wrodzone wywiniecie na-
czyniowki moze wystepowaé w zespole Riegiera,
polowiczym przeroscie twarzy czy zespole Prader-
-Willi'ego, ale najczesciej jest zwiazane z neurofib-
romatosis®*+°.

Opis przypadku
Chtopicc lat 7 przyjety zostat do kliniki z rozpoznaniem jaskry

mlodzienczej oka prawego. W wywiadzie matka podawala, z¢
dzecko od 3 roku zycia skarzylo si¢ na bole oka prawego. Od 0.5
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roku leczony w poradni z powodu jaskry. Mimo stosowania
Timopticu wystepowaly zwyzki ciSnienia $rodgalkowego w oku
prawym. W rodzinie Zadne schorzenia oczu nie wystepowaly.
Przy przyjeciu stwierdzono: ostrosé wzroku oka prawego 0.3,
cisnienie wewnatrzgalkowe 26 mm Hg, rogéwka przezroczysta,
komora przednia prawidlowej glebokosci, teczowka barwy brunat-
nej o zatartej strukturze beleczkowej z widocznymi pojedynczymi
kryptami, z wywinietym nablonkiem barwnikowym wokot Zrenicy
na przedniej powierzchni teczowki (ryc. 1). Zrenica nieco szersza
niz w oku lewym. slabo reagujaca na $wiatlo. Cialo szkliste
przezierne. Tarcza n. II blado-rézowa, plaska, o granicach w yraz-
nych. Wneka naczyniowa w centrum, z zaglebieniem jaskrowym
Naczynia tetnicze i zylne bardzo krete, szerokosci prawidlo-
wej. Obwod dna oka bez zmian. Pola widzenia nie udalo sic
wykona¢ u dz Gonioskopia wykazala kat
szeroki, owky 1z
czepiala si¢
krywala

cum gl
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Ryc. 2. Kat przesgczania oka prawego

Oko lewe bez odchylen od normy.

W drugim dniu pobytu w klinice wystapit wzrost cisnienia
w oku prawym do 37.2 mm Hg. Po wlaczeniu 2% pilocarpiny
ci$nienie Srodgatkowe powrécito do normy. W trakcie pobytu
w klinice ustalono. ze cisnienie utrzymuje sic W normie przy
4 krotnym stosowaniu 2% pilocarpiny w kroplach i masci na noc,
bez Timoptiku. W zwiazku z unormowaniem cisnienia odstgpiono
od zabiegu operacyjnego

Dziecko wypisano do domu z zaleceniem kontroli ciSnienia
srodgatkowego co najmniej 1 raz w tygodniu o roznych porach
dnia i ewentualne ponowne skierowanie do kliniki w razie zwyzek
cisnienia. Do tej pory w ciagu rocznej obserwacji cisnienie
utrzymuje si¢ W normie.

Omowienie

Opisywany przypadek uznalam za ciekawy i godny
prezentacji z powodu rzadkosci wystepowania anomalii.

Wrodzone wywiniecie naczyniowki opisal po raz
pierwszy Wicherkiewicz w Albrecht von Graefes
Arch. Ophthalmol. w 1891 r. (cyt. za Béchetoille
1 wspolpr.'). Od tego czasu opisano okolo 50 przypa-
dkow, w tym bez skojarzenia z innymi zespolami
tylko pojedyncze'®. 1 tak np. Ritch i wsp. na
8 przypadkow anomalii obserwowali tylko jeden
innym zespolem®.

1zolowany, bez skojar:
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W polskim
tego schorzenia.
Anorpz_llia Jest bardzo rzadka i okuliéci czgsto nie
arza jej wspélistnienia z jaskra, stad czesto ulega
Przeoczeniu. Gramer i wsp, opisuja przypadek, kiedy
matce jednorocznego dziecka okulista oswiadczyl, ze
anomalia teczowki jest niewinna, a juz w 3 roku zycia
stwierdzono u dziecka jaskre z zaglebieniem jask-
rowym nerwu wzrokowego i ostroscia wzroku 0.12.

U opisywanego przeze mnie dziecka objawy scho-
rzenia wystepowaly juz w 3 roku zycia, a jaskre
rozpoznano dopiero w 6 roku zycia, gdy nerw
wzrokowy byt juz znacznie uszkodzony. Podobnie
bylo w 2 przypadkach opisywanych przez Béchetoil-
le'a i wspolpr.!. W rzadko wystepujacych schorze-
niach istnieje mozliwo$é przeoczenia objawéw choro-
by, dlatego celowe wydaje si¢ zwracanie uwagi na
anomalie, ktore pozornie wydaja si¢ niewinne.

Wrodzone wywinigcie naczyniéwki nalezy do ta-
kich pozornie niewinnych schorzen i wymaga obser-
wacji chorego wlasciwie przez cale Zycie, poniewaz
Jaskra moze u niego ujawnié sie w kazdym wieku.
Opisywano jej wystepowanie zaraz po urodzeniu jak
i wieku dojrzatym?>.

piSmiennictwie nie znalazlam opisu

koj
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