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Wystepowanie jaskry w fakomatozach
Glaucoma in phacomatoses

Summary. Our clinical material of the last 10 years comprised 8 cases of
phakomatoses with glaucoma: 6 children with Sturge-Weber-Krabbe’s syndrome
and 2 with Recklinghausen’s disease. The age of the children was 15 months to 16
years. In 5 children with Sturge-Weber-Krabbe's syndrome glaucoma was found in
one eye, in all cases with Recklinghausen disease it was bilateral. The following
surgical methods of treatment were applied: trabeculectomy, trabeculectomy with
cataract aspiration, cyclocryoaplication and perforative cyclodiathermy. The nor-
malisation of the intraocular pressure was achieved in 88.9% of cases.

Hasta: zespol Sturge-Weber-Krabbe, choroba Recklinghausena, jaskra, dzieci
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Fakomatozy stanowia grupe choréb wrodzonych
i dziedzicznych, charakteryzuja si¢ wystgpowaniem
znamion albo guzéw (phakomata) w ukladzie ner-
wowym, skorze i oczach'*. Choroby te zajmuja
posrednie miejsce miedzy wadami rozwojowymi a gu-
zami'*. Obraz kliniczny tej grupy chordb jest bardzo
roznorodny* 11141617 Jaskra wystepuje w fakoma-
tozach w 30 do 71% przypadkow>1#'7.

Celem naszej pracy byla ocena typu jaskry i sku-

tecznosci jej leczenia w zespole Sturge-Weber-Krabbe
(S.W.K.) i chorobie Recklinghausena (R.).
Posta¢ kompletna zespotu S.W.K. jest trojobjawo-
wa. Obejmuje: 1) jednostronne znami¢ naczyniowe
w skorze twarzy w obszarze unerwianym przez nerw
trojdzielny (z wyjatkiem obszaru nerwu zuchwowe-
go), rzadziej w blonie $luzowej nosa, jamy ustnej
i spojowce, 2) homolateralny naczyniak mézgu z cha-
rakterystycznymi zwapnieniami w rtg., 3) jednostron-
ny guz naczyniasty naczyniowki z jaskra'®.

Chorobe Recklinghausena (neurofibromatosis) ce-
chuje polimorfizm objawéw®!!. Charakteryzuje si¢ tria-
da objawowa Landowskiego!*: 1) guzki podskorne (whok-
niaki), 2) guzy nerwowe widkniakonerwiaki — neurofib-
romaty i nerwiaki — neurinomata czgsto bardzo boles-
ne, polozone na przebiegu nerwow (schwannomata), 3)
plamy barwnikowe brunatne lub cafe’ au lait.
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Obserwuje sie rézne odmiany tego schorze-
nia>+11-1 Najlepiej zdefiniowane sa neurofibroma-
tosis typ I'® (NF1) i neurofibromatosis typ II'!
(NF2). Neurofibromatosis typ I nazywany zespolem
Francois'a* charakteryzuje si¢ triada objawow: 1)
jednostronne wodoocze, 2) homolateralny nerwiak
splotowaty powieki, 3) homolateralny polowiczy
przerost twarzy'®. Naurofibromatosis typ Il obej-
muje obustronny acustic neuroma, za¢me podtoreb-
kowa tylna, guzki teczowkowe Lisch’a®, zlozone
hamartomata nablonka barwnikowego siatkowki
i siatkowki'?.

Material i metodyka

W materiale klinicznym ostatnich 10 lat obser
wowaly$my sposrod fakomatoz polyczonych z jaskry

zespol Sturge-Webera-Krabbe 1 chorobe Reckhng
hausena u 8 dzieci (4 dziewczynki, 4 chlopcow)
w wieku od 15 miesigcy do 16 lat, sredmo 6.9 roku

Zespol S.W K. wystgpowal u 6 dzieci (3 dziewczynki
3 chiopcow). W 5 przypadkach jaskra byla jedno
stronna (83%), u jednej dziewczynki obustronna
(17%). Choroba R. wystgpowala u 2 dzieci (I
dziewczynka, | chiopiec) w wieku 2 lat. W obu
przypadkach stwierdzitysmy jaskre jednostronng. Po-
za rutynowym badaniem okulistycznym w wybra-
nych przypadkach wykonano tomografie kompute-
rowa glowy 1 biopsje cienkoiglowy :;'ll/kn\'\ pu;\,lci‘
Objawy z jakimi dzieci zglaszaly si¢ do okulisty to
powigkszenie galki ocznej, pogorszenie ostrosci wzro-
ku, poszerzone naczynia spojowki i nadtwardowki

Jaskra W fakomatozach

czerwone oko™, oraz skierowanie przez neurologa
do badania dna oka z powodu padaczki. Przed-
stawiono je W tabeli 1.

Tabela 1 :
Przyczyny zgloszenia si¢ do okulisty

Objawy/liczba dzieci SWK R

[S]

buphthalmus

konsultacja okulistyczna z powodu padaczki 2 e

obnizenie ostrosci wzroku 1 T

_czerwone oko™

SWK — zespol Struge-Weber-Krabbe
R _ choroba Recklinghausena

Srednica rogowek u badanych dzieci wynosita
12=15mm (Srednio 12,71 mm), przy czym
12=13mm w zespole SW.K.. a w chorobie R.
13=15mm. Dlugo$¢ osi anatomicznej galki ocznej
wynosita 22,7+30,7mm (Srednio 24.67 mm), w tym
w zespole S.W.K.: 22,7+ 24.7mm ($rednio 23.6 mm),
a w chorobie R. 25.5+30.7mm ($rednio 28,1 mm).
W leczeniu zastosowano: w zespole S.W.K.
w 6 oczach trabekulektomie i w 1 oku trabekulek-
tomie z aspiracja za¢my i dwukrotnie cyklokrioap-
likacje. W chorobie R. w 1 oku unormowano cis-
nienie zachowawczo, u drugiego dziecka w Slepym
oku jako kolejny zabieg wykonano 3-krotnie cyk-
lodiatermie przenikajaca. W innym osrodku w ykona-
no wezesniej u tego dziecka sklerektomie gleboka (c.
retroversionem iridis). Okres obserwacji wynosil
1= 10 lat (Srednio 4.1 lat). Wezesne i pozne powik-
lania pooperacyjne przedstawiono w tabeli 11.

Tabela 11
Powiklania pooperacyjne

Powiklania hezba oczu SWK R
splycenic komory przednie) 3

wylew krwi do komory prz

zapalenie tgczowki !

odwarstwienie sutkowki 1

{H.ni::\.u:\.x poduszeczka filtracyjna 1

Wsrod powikian pooperacyjnych obserwowano:
splycenie komory przedniej (3 galki oczne), wylew
krwi do komory przedniej (1 gatka), zapalenie (gczo-
wki (1 galka), odwarstwienie siatkow ki (1 gatka) oraz

nadmierna poduszeczke filtracyjna (1 gatka).

Wyniki
Wartodé cisnienia érodgatkowego przed 1 po le-
. 2 a e 10X¢ ]\
czeniu przedstawiono w tabeli 111. Cisnienie srodgai
kowe przed leczeniem wynosilo 24 43 mm Hg.
lata

'
W okresie obserwacji, ktory srednio trwal 4
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uzyskano normalizacje cisnienia $rodgatkowego
w 8 oczach (88,9%), przy czym u jednego chiopca
z choroba R ci$nienie unormowano stosujac jedynie
miejscowo Oftensin. U jednego dziecka (11,1%)
z zespolem S.W.K. w §lepym oku ci$nienie mimo
lecz;nia wynosito 43 mm Hg. W 5 oczach (62,5%)
konieczne byto po leczeniu operacyjnym dodatkowe
stosowanie Oftensinu. Ostro$¢ wzroku badanych
dzieci przedstawiono w tabeli IV. Przed leczeniem
2 oczu wykazywato $lepote. Poczucie $wiatta obser-
wowano w 3 oczach, ostrosé¢ wzroku od 1/50 do 4/50
zanotowano w 2 gatkach ocznych, 5/8 w 1 oku. 5/6
rowniez w 1 oku. Po zastosowanym leczeniu w 1 oku
uzyskano poprawe ostrosci wzroku z 4/50 do 5/10.
W pozostatych przypadkach nie obserwowano pogor-
szenia widzenia.

Tabela 111
Ciénienie $rodgalkowe przed i po leczeniu
Cisnienie Srodgalkowe/ 19+23 mm Heg | 24-43 mm He
liczba oczu SWK R SWK R
przed leczeniem — — 7 2
po leczeniu 6 2 1 —
Tabela 1V
1 Ostroé¢ wzroku przed i po leczeniu
Brak P 2
Ostros¢ | poczucia .‘"?.Z,‘i;‘e /50+4/50|5/10+5/8| 56
wzroku/ Swiatla | SVt
ilos¢ oczu ol R kwk| R wK| R SWK| R SWK| R
przed 1 1 2 1 2 =1 =S
leczeniem
po leczeniu 1 1 2 1 L | — 2 ==
Omowienie

W naszym materiale obserwowatySmy 2 typy jask-
ry: z powigkszeniem i bez powigkszenia gatki ocznej.
Orlowski** podaje. 7e jaskra w zespole S.W.K.
w 65-=70% wystepuje z wodooczem, w 30+35%
przypadkow jako jaskra prosta. W zespole S.W.K.
w 5 oczach (71.4%) u 4 dzieci obserwowano wodo-
ocze. Tylko dwoje z tych dzieci zglosilo sie do okulisty
z powodu powiekszenia gatki ocznej po stronie naczy-
niaka twarzy zaobserwowanego przez rodzicow (ryc.
1. 2). Roznica $rednicy rogoéowek obu oczu u tych
dzieci wynosita 1,5 mm, a roznica dlugosci osi ar
micznej 2.5 i 3,1 mm. Pozostale dzieci skierowane &
przez lekarza szkolnego lub neurolog
Natomiast w materiale prezentowanym
livana i wsp.!7 wszystkie gatki oczne
powiekszona $rednice rogowki.

: Pilwgenuzl jaskry w zespole SW.K. me Jjest
jednoznacznie wyjasniona* pe

kontrowersyjna®:?. Cibis 1 Ws
histopatologiczne W ycinkow
rych z zespolem Sturge-We
beleczkowania byly podobne do

7
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Ryc. 1. Chiopiec K.J.
-Krabbe

ur. w 1981 r. z zespolem Sturge-Weber-

szym wieku z jaskra prosta otwartego kata. Christen-
sen i wsp.°, na podstawie badania histopatologicznego
enukleowanych galek z powodu masywnego naczynio-
wkowego krwotoku stwierdzili zmiany patologiczne
w kacie przesaczania jak w jaskrze wrodzonej. W na-
szym materiale gonioskopia wykazala poszerzone pet-
le u naczyn u podstawy teczowki i obnizenie wspol-
czynnika latwosci odplywu u wszystkich badanych
dzieci. Jorgenson, Guthoff’'" uwazaja. ze wystepujaca
w zespole Sturge-Webera jaskra wtorna wywolana jest
nastepujacymi czynnikami: 1) podwyzszone Zylne cis-
nienie episkleralne doprowadza do wzmozenia cis-
nienia $rodgalkowego, 2) dlugotrwale podwyzszone
cisnienie w zylach episkleralnych powoduje wtornie
zmiany w kacie przesaczania i zmniejszenie wspolczyn-
nika odplywu. Podobnie Phelps'® we wszystkich ob-
scr\\'O\\'unych przez siebie przypadkach stwierdzil pod-
ryzszone cisnienie w zylach nadtwardowki.

Panuje poglad, Ze rezultaty leczenia zarowno far-
makologicznego |4k i chirurgicznego jas .Lr\ w zespole
SW.K. wydaja si¢ by¢ miechecaja 5. Leczenie
chirurgiczne wiaze si¢ czgsto z pow aznymi powiklaniami
pooperacyjnymi>® 71517 W naszym materiale obser-
wowaly$my utrzymujace si¢ jedynie 1-3 dni po zabiegu
operacyjnym splycenie komory przednicj (42.9% ). wylew
krwi do komory przedniej (14.3%) i odwarstwienie
siatkowki (14,3%). W ostatnim przypadku po leczeniu
farmakologicznym u/\\'kuno pry\'lo?cnic siatkowki 1 wy-
konano L\sul\omruh a laserem ‘ll"(rllu—
wym. Z poznych p()\\llth obsu\\ OWAno W jednym oku
(14.3%) nadmierna poduvu/k; filtracyjna, ktorej spla-
szczenie uzyskano stosujac 2-krotnie krioaplikacie.

W przedstawionych przypadkach jaskry w zespole
S.W.K. uzyskatySmy normalizacj¢ cisnienia $rodgat-

B. Koraszewska-Matuszewska, E. Samochowiec-Donocik i inni Kkra w fakomatozach
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Ryc. 2. Chlopiec L.T. ur. w 1992 r. z zespolem Sturge-Weber-

PR Po stronie prawej wodoocze.
kowego w 85.7% przypadkow. Podobne wyniki osiag-
nelySmy w lcgzcniu jaskry wrodzonej u dzieci opisa-
nych w poprzednich naszych pracach!?*3. Ali i wsp.}
podaja 6 przypadkow (7 oczu) w wieku od 7 do 38 lat,
w ktérych wykonano ll‘;thkllle[()lni\: uzyskujac nor-
malizacje ci$nienia w 2 oczach bez stosowania leczenia
farmakologicznego, w 4 oczach przy uzyciu lekow
przeciw-jaskro vch. w 1 oku wykonali 3-krotnie tra-
bekulektomie.

Oba prezentowane przez nas przypadki choroby
Recklinghausena zaliczone do typu NF1 polaczone byl
ze znacznym powickszeniem galki ocznej (Srednia dhu-
g0$¢ osi anatomicznej gatki ocznej 28,1 mm). U obojga
dzieci zauwazone przez matke |

FRONT

YOW

szenie galki oczne)

bylo przyczyna zgloszenia si¢ do okulisty. Roznica
W (Hll':!n;';lddl 0sI anatomiczne) g2 ek ocznych u [.‘\hk 0
dziecka wynosita 11 mm a u drugicgo 4.5 mm. W jed
nym przypadku unormowano ciSni mie)
cowo Oftensin. W obu przypadkach wystegpowal
ropion uveae*'* (ryc. 3). Bardelli i wsp.* opisu)

z jaskra w chorobie R. z powigkszeniem 1 1 przyp

bez powigkszenia galki oczne). Okul

pierwszym lekarzem 1 chorobg R.* )

choroba ogranicza sig

prognoza jest dobra,

i rdzeniowych zla'!

przeciwwskazaniem d St

problem okulistyczny i I D B.A ‘ i
prezentowany przypad I¢ ; e ‘

du na mnogos¢é zmian w oWy

| ¢ . : S
R R e i Podsumowanie

5). / 1stosowano chemio 1 radioterapie. / Mechanizm powst I
prezentujg w swojej pracy pozytywny efekt zastosowania jest nadal w pelni wyjasniony. W
chirurgii plastycznej w leczeniu neurolibromat ciej obserwowalismy jaskr

jaskry w fakor
1aszym I

pOWIEKSzenier

Ryc. 3. Chiopiec A.M. ur. w 1990 r. z choroba Recklinghausena.
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Ryc. 4. Dziewczynka B.A. ur. w 1989 r. z choroba Reckling-
hausena. Wodoocze, nerwiak splotox\dly powicki, polowiczy prze-
rost twarzy i oczodolu po stronie lewej.

nej. Trabekulektomia byla zabiegiem skutecznym w le-
czeniu tego typu jaskry. Operacja winna by¢ wykonana
wezesnie celem utrzymania uzytecznej ostroéci wzroku.
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Czestosc wystepowania wad wrodzonych narzadu wzroku
W materiale klinicznym
Incidence of ocular congenital anomalies in clinical material

Summary. The aim of the study was to analyse, basing on the clinical material of the
years 1987-1992. the congenital ocular anomalies and to compare the results with the
observations made 20 years ago. Among the total clinical material of 7333 examined
patients in the age from 3 days to 18 years congenital anomalies, including high
myopia, were found in 3882 cases (group A). There were 2201 boys and 1681 girls.
Group B. without high myopia, comprised 2639 cases of congenital anomalies, 1539
boys and 1100 girls. It was established that the incidences of congenital retinal
degenerations and optic nerve atrophy were now higher than in the 1970-s years.
About 13 of cases with congenital anomalies were those with high myopia.

Hasta: wady wrodzone narzadu wzroku, epidemiologia

Key words: ocular congenital anomalies, epidemiology
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WSZCZEPIALNE SOCZEWKI WEWNATRZGAEKOWE

Wrodzone anomalie ukiadu wzrokowego zajmuja
w Polsce podobnie jak i w innych krajach roz-
winigtych szoste miejsce wsrod przyczyn utraty wi-
dzenia.

Celem pracy byla analiza jakosciowa i ilosciowa
dynamiki czestotliwoscl wad wrodzonyveh w materiale

Wyniki i omoéwienie

Przebadano 7333 dzieci. wsrod ktorych u 3882
w tym 2201 chlopcow i1 1681 dziewczynek stwier-
dzono wady rozwojowe z wlaczeniem wysokiej krot-
kowzrocznosci wrodzonej (grupa A), co stanowi
52.94% wszystkich leczonych. Grupa bez krotko-
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Kliniki Okulistyki Dzieciecej SI. A. M. z lat 1987-
-1992 oraz poréwnanie wynikow badan z obserwac-
Jami sprzed lat dwudziestu,

wzrocznosci (grupa B) stanowila 2639 dzieci (1539
chlopcow, 1100 dziewczynek) tj. 35,99% wszystkich
analizowanych.
Liczbe i rodzaj zmian wrodzonych narzadu wzroku.
stwierdzonych w latach 1987-1992 przedstawia tabela I.
Najczesciej obserwowanymi w 1987 roku wadami
Badania obejmuja wszystkich chorych w wieku  wrodzonymi narzadu wzroku byly: zaéma (38.5%) i wy-
od 3 dni do 18 roku Zzycia, u ktorych stwierdzono soka krotkowzrocznoéé od -7,0 do -28.0 D (28.7%).
zaburzenia rozwojowe galki ocznej i jej aparatu  Zaéma wystepowala glownie obuocznie, w czesci przypa-
ochronnego dkow obserwowano maloocze (4,9%) lub ogdlne 2
rzenia, np. zespot Downa, zespol Gregga.
Nastepnym co do czgstotliwosci zaburzeniem byl
izona prosta wystepujaca w
1 zespolom chorobowym takim j
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