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STRESZCZENIE

W pracy przedstawiono przypadek 42-letniej kobiety, ktdra zgtosita
sie do Poradni Strabologicznej w 2017 roku z powodu dwojenia.
Dolegliwosci w postaci zamazywania sie obrazu i diplopii o zmien-
nym nasileniu pojawily si¢ u chorej w 2006 roku. W wywiadzie pa-
cjentka podata przebycie bezobjawowo zapalenia naczyn siatkéwki
oka lewego. Ze wzgledu na dolegliwosci ogdlne byla diagnozowana

WPROWADZENIE

Podczas przeprowadzania diagnostyki pacjenta z zabu-
rzeniami ruchomosci oczu nalezy dokladnie zebra¢ wywiad
w kierunku choréb okulistycznych i ogélnych. Konieczne jest
wykonanie pelnego badania okulistycznego i strabologiczne-
go. Pacjent z dwojeniem czesto potrzebuje zlecenia badan
laboratoryjnych, obrazowych oraz konsultacji innych specja-
listow. Lekarze kierujacy pacjenta do poradni strabologicznej
oraz sami pacjenci z dwojeniem moga nie wigzaé zaburzen
okulistycznych z chorobami ogélnymi. Na przykladzie przed-
stawionego przypadku zwrdcono uwage na rzadkie choroby
bedace przyczyna dwojenia. Na poczatku postepowania dia-
gnostycznego pacjenta z dwojeniem konieczne jest ustalenie
przyczyny, a w drugiej kolejnosci wlaczenie wlasciwego lecze-
nia. Najczesciej skuteczne leczenie choroby podstawowej lub
zmniejszanie nasilenia jej objawdéw moze poméc pacjentowi.
Zmienny charakter zaburzen, okresy nasilenia podwoéjnego
widzenia i okresy wycofywania si¢ zmian zazwyczaj wskazuja
na przyczyny nieokulistyczne.

Celem pracy jest zwrdcenie uwagi na zlozong etiologie
zaburzen widzenia na podstawie opisu przypadku.

OPIS PRZYPADKU

Pacjentka, lat 42, zglosita si¢ do Poradni Strabologiczne;j
Szpitala Klinicznego Dzieciatka Jezus w Warszawie w 2017
roku. Przy przyjeciu podawata podwdjne widzenie i béle gatek
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na oddzialach neurologii, dermatologii i kardiologii. Na podstawie
objawéw Kklinicznych i wykonanych badan dodatkowych u chorej
rozpoznano zespot Satoyoshi, a w kolejnych latach réwniez miopatie
mitochondrialng.

SLOWA KLUCZOWE: diplopia, zesp6t Satoyoshi, miopatia
mitochondrialna.

ocznych, ktére pojawialy sie okresowo od 2006 roku i miaty
zmienne nasilenie. W ostatnich 6 miesigcach nastapito pogor-
szenie dolegliwos$ci. Przez kilka lat z powodu réznorodnych
objawéw diagnozowana byla w kierunku uktadowych cho-
réb tkanki tacznej (miedzy innymi tocznia rumieniowatego
ukladowego), stwardnienia rozsianego i kardiomiopatii. Zgta-
szanych probleméw okulistycznych nie wigzata z chorobami
ogdlnymi.

Pacjentka od okoto 20. roku zycia skarzyla si¢ na zawro-
ty gtowy, bolesne skurcze migsni konczyn gérnych i dolnych,
mieséni przykregostupowych, zmniejszenie tolerancji wysitku,
nasilona meczliwo$¢ migé$ni pozostajacych diuzej w skurczu,
mimowolne ruchy konczyn, béle palcéw rak i stop nasilajace
sie w nocy, bole w obrebie mie$ni mostkowo-obojczykowo-sut-
kowych i okolicy stawéw mostkowo-zebrowych z towarzysza-
cym uczuciem dusznoéci. Wystepowaly nawracajace biegunki
i krwinkomocz oraz zaburzenia miesigczkowania. W dziecin-
stwie doznata wielokrotnych ztaman kosci koficzyn w wyniku
drobnych urazéw, ktére u 0séb zdrowych zwykle nie powoduja
takich konsekwencji. Ztamania w zespole Satoyoshi sg zwia-
zane ze skurczami $ciegien i mie$ni, powodujac niestabilnosé¢
ukladu mie$niowo-kostnego. W wywiadzie pacjentka neguje
urazy glowy. W roku 2011 pojawilo sie tysienie. Od 2012 roku
pacjentka pozostaje pod opieka Poradni Dermatologicznej.
Na podstawie przeprowadzonych badan w Klinice Dermato-
logii, w Klinice Neurologii i w Klinice Kardiologii, wykluczo-
no toczen rumieniowaty uktadowy, stwardnienie rozsiane oraz
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Dwojenie u pacjentki z zespotem Satoyoshi i miopatig mitochondrialng

kardiomiopati¢. Dalsza diagnostyka w Klinice Dermatologii
pozwolita rozpoznaé u chorej w 2016 roku rzadka chorobe
autoimmunologiczng — zesp6t Satoyoshi. Z powodu wystepo-
wania dolegliwosci niecharakterystycznych dla zespotu Sato-
yoshi ponownie przeprowadzono diagnostyke neurologiczna
i rozpoznano u pacjentki réwniez chorobe genetyczng — mio-
patie mitochondrialng.

Pacjentka byta pod opieka poradni okulistycznych w in-
nych o$rodkach od 2006 roku. W dokumentacji medycznej
opisywano: brak brwi i rzes, prawidlowe osadzenie gatek
ocznych, oczoplas oka prawego, ograniczenie odwodzenia oka
lewego. Do Poradni Strabologicznej Kliniki Okulistyki skiero-
wana zostala w 2017 roku, u pacjentki stwierdzono: zbiezne
ustawienie galek ocznych (rycina 1), oslabienie odwodzenia
obu oczu, prawidlowg ostro$¢ wzroku oka prawego i lewego
w korekgji, ci$nienie wewnatrzgatkowe po 16 mm Hg w obu
oczach. W badaniu w lampie szczelinowej: odcinek przed-
ni obu oczu - prawidlowy. Wykonane u pacjentki badanie
na ekranie Hessa-Leesa przedstawiono na rycinie 2.

W badaniu oftalmoskopowym dna oka lewego widoczne
byty pochewki wokot gatezi skroniowej gornej tetnicy $rod-
kowej siatkowki (rycina 3A). Podejrzewano niedrozno$¢ tego
naczynia, w zwigzku z tym poszerzono diagnostyke o bada-
nie angiografii fluoresceinowej (fluorescein angiography — FA),
w ktorym stwierdzono prawidtowy przeptyw przez naczynie
z obecnymi pochewkami, nie stwierdzono przecieku barw-
nika §wiadczacego o uszkodzeniu jego $ciany (rycina 3B).
W wykonanej FA z uzyciem aparatu Spectralis z wykorzy-
staniem obiektywu szerokokatnego 102° zaréwno w obszarze

oko lewq;-

Rycina 1. Zbiezne ustawienie gatek ocznych

tylnego bieguna, jak i na obwodzie siatkéwki nie stwierdzono
nieprawidlowo$ci w angiogramach (rycina 3C, D).
Dolegliwosci ogdlne i okulistyczne u pacjentki maja obec-
nie zmienne nasilenie, wystepuja okresy remisji i zaostrzenia
objawow. Leczona jest przewlekle doustnie glikokortyko-
steroidami, w dawkach modyfikowanych w zaleznosci od
nasilenia dolegliwoéci. Z powodu nawracajacych biegunek
i krwiomoczu wymaga przyjmowania suplementéw oraz stale
korzysta z rehabilitacji narzadu ruchu. Obecnie stan ogélny
pacjentki jest dobry, jest samodzielna, nie wymaga pomocy
innych osob. Niestety, pomimo leczenia nie uzyskano odrostu
wloséw na glowie, brwi i rzgs. Stan okulistyczny w okresie
5-letniej obserwacji przebiega z okresami zaostrzenia i remisji
dwojenia. Pacjentka skarzy si¢ na stale dwojenie, trudnosci
przy patrzeniu w skrajnych kierunkach. Kat odchylenia w cia-
gu 5-letniej obserwacji przedstawiono w tabelach I-IV.
Obecnie w badaniu okulistycznym stwierdzamy: zbiezne
ustawienie gatek ocznych, trudnosci w odwodzeniu, ruchy
mimowolne oczu pojawiajgce si¢ przy skrajnych spojrzeniach
zwigzane prawdopodobnie z widknieniem migéni, prawidto-
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Rycina 2. Badanie pacjentki wykonane na ekranie Hessa-Leesa — zbiezne ustawienie gatek ocznych
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Rycina 3. A) Kolorowe zdjecie dna oka lewego z widocznymi pochewkami na naczyniu tetniczym skroniowym gérnym siatkowki. B) Angiografia fluoresceinowa
ocenianego naczynia — w angiografii bez cech przecieku barwnika i prawidtowy przeptyw. C) Prawidtowy angiogram (obiektyw 102°) oka prawego. D) Prawidtowy

angiogram (obiektyw 102°) oka lewego

wa ostro$¢ wzroku. Aktualne zaburzenia ruchomoséci oczu
pacjentki w 9 kierunkach spojrzenia przedstawiono na ryci-
nie 4. Préba przepisania szkiet pryzmatycznych nie powiodla
sie, pacjentka nie akceptuje korekty ze wzgledu na zmienne
nasilenie zaburzen ruchomosci oczu. Nie obserwujemy do-
datkowych zmian okulistycznych niz te opisane powyze;.

OMOWIENIE

Pacjent z dwojeniem zglaszajacy si¢ do lekarza okulisty
wymaga przeprowadzenia dokladnego wywiadu. Nalezy
zwrdci¢ uwage na czas pojawienia si¢ dolegliwosci (dwoje-
nie o nagtym poczatku czy stopniowo nasilajace si¢), kieru-
nek (dwojenie poziome, pionowe, skoéne), charakter (stale,
okresowe, pora dnia, kierunek, w ktérym sie nasila). Nalezy

rozrézni¢ dwojenie jednooczne, obuoczne i fizjologiczne.
W przypadku dwojenia jednoocznego gatki oczne ustawio-
ne sg prawidtowo. Przyczynami dwojenia jednoocznego sa
najczesciej schorzenia okulistyczne: astygmatyzm, stozek ro-
gowki, przymglenia rogéwki, suche oko, podwichnigcie so-
czewki, za¢ma poczatkowa, zmiany w ciele szklistym, btony
nasiatkéwkowe, zaburzenia psychiczne. Diplopia obuoczna
moze by¢ objawem powaznych choréb ogélnoustrojowych
lub dekompensacji zeza ukrytego.

Zespot Satoyoshi jest bardzo rzadkim schorzeniem wielo-
narzagdowym opisanym po raz pierwszy w 1967 roku w Japo-
nii przez Eijiro Satoyoshi i Kaneo Yamade [1, 2]. Inna nazwa
tego zespotu to zespot Komura-Gaeri (choroba komuragaeri),
nazwa pochodzaca od stéw komura — tydka i gaeri — skurcz [2].
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Tabela I. Badanie na synoptoforze — ustawienie oczu w 9 kierunkach spojrzenia
(2017 rok)

Tabela Il. Badanie na synoptoforze — ustawienie oczu w 9 kierunkach spojrzenia
(2018 rok)

? ET+5°P=L ? ? ET+20°P=L ?
ET+5°P=L ET+5°P=L ET+5P=L ET+15°P=L ET+23°P=L1 ?
? ? ? ? ? ?

Tabela I1l. Badanie na synoptoforze — ustawienie oczu w 9 kierunkach spojrze-
nia (2020 rok)

Tabela IV. Badanie na synoptoforze — ustawienie oczu w 9 kierunkach spojrzenia
(2022 rok)

? ET+20°P=L ? ? ET+12°P=L ?
ET+18°P=L ET+20°P=L ET+10°P=L ET+7°P=L ET+10°P=L ET+7°P=L
? ? ? ? ET+10°P=L ?

Dotychczas opisano ponad 60 przypadkéw, gtéwnie w Japonii,
Indiach, Wielkiej Brytanii, Rosji, Argentynie oraz pojedyncze
przypadki w innych panstwach [3, 4]. Diagnostyka zespotu Sa-
toyoshi jest trudna, poniewaz dolegliwosci pojawiaja si¢ nie-
jednoczesénie. Pierwsze objawy moga pojawic si¢ we wczesnym
dziecinstwie [2], najczesciej jednak ujawniajg sie w pierwszej
lub drugiej dekadzie zycia. Choroba dotyczy dwa razy czesciej
plci zeniskiej. Sredni czas od wystapienia pierwszych dolegli-
wosci do ustalenia rozpoznania wynosi okoto 5 lat, ale sa opi-
sywane przypadki, ze diagnoze postawiono po 30 latach od
wystapienia pierwszych objawdéw [3]. Przyczyna choroby naj-
prawdopodobniej jest zwigzana z zaburzeniami autoimmunolo-
gicznymi [2-5]. Przeciwciala przeciwjadrowe ANA wykrywane
s3 u 60% chorych [3]. Opisano przypadki wspdtwystepowania
choroby z innymi chorobami autoimmunologicznymi, takimi
jak miastenia, zapalenie tarczycy czy plamica matoptytkowa.
Nie odnotowano przypadkéw rodzinnego wystepowania cho-
roby, totez tfo genetyczne jest mato prawdopodobne. Kryteria

diagnostyczne przedstawione w pracy Rudnickiej i wsp. za-
wierajg [3]: kryterium obowigzkowe - lysienie catkowite lub
cze$ciowe oraz 3 inne kryteria dodatkowe — okresowe bolesne
skurcze miesni i biegunka oraz obecno$¢ krazacych przeciwciat
przeciwjadrowych. W diagnostyce uwzglednia sie réwniez ba-
dania histologiczne - bioptat skory z obecnoscia limfocytow.
Inne patologie, takie jak brak miesigczki i nieprawidlowosci
szkieletowe, s3 najprawdopodobniej objawami wtornymi. Czes-
ciowe lub calkowite wypadanie wloséw z utratg brwi i rzes do-
tyczy wszystkich pacjentéw. Skurcze mieéni (przerywane, mi-
mowolne, bolesne) wystepowaly u wszystkich pacjentéw opi-
sanych w literaturze [3]. Skurcze trwaja zwykle od 30 sekund
do kilku minut, a ich czgsto$¢ wystepowania wynosi od 5 do
15 razy na dzien, poczatkowo dotycza konczyn dolnych, z bie-
giem czasu nasilajg sie i postepuja, obejmujac konczyny gor-
ne, tuléw, migénie szyi i twarzy [3, 6]. Matsuura i wsp. pierwsi
opisali skurcze miesni brzucha jako manifestacje choroby [7].
Merello i wsp. oraz Matsumura i wsp. opisali poczatkowe zaje-
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cie migéni zucia z uposledzeniem odzywiania i zaburzeniami
mowy [8, 9]. Hegeri i wsp. przedstawili przypadek 14-letniej
dziewczynki, u ktdrej skurcze zaczely si¢ od matych migéni dio-
ni, nastepnie objely mieénie brzucha, jezyka, uda oraz miesnie
zucia [1].

Nieprawidlowosci szkieletowe dotycza okoto 66% cho-
rych, najczesciej jest to niski wzrost czy deformacja stawow
[3]. Biegunki z nietolerancja weglowodandéw wystepuja u 65%
pacjentdw, zaburzenia endokrynologiczne, gléwnie brak mie-
sigczki, opisano u 50% dorostych kobiet [3]. Ishihara i wsp.
opisali przypadek pacjenta, u ktérego wystapily zaburzenia
czuciowe [10].

Zespot Satoyoshi nalezy réznicowa¢ z takimi jednostkami
chorobowymi, jak zesp6t Sjogrena, toczen rumieniowy uklado-
wy, krzywica zalezna od witaminy D, dzialania niepozadane le-
koéw, kartowato$¢ przysadkowa oraz mlodziencze idiopatyczne
zapalenie stawow [3]. Zdarza si¢, ze pacjenci sg leczeni nieza-
leznie przez réznych specjalistow z powodu wielu zglaszanych
dolegliwosci i objawow, ktore wystepuja w tym zespole. Gtow-
nym lekarzem prowadzacym pacjenta jest lekarz dermatolog,
do ktérego zwykle jako pierwszego zglosi si¢ pacjent z powodu
wypadania wloséw. W dostepnej literaturze nie znaleziono prac
opisujacych zmiany w narzadzie wzroku.

Lekiem pierwszego rzutu w wiekszos$ci przypadkow jest
prednizolon w dawce 15-30 mg/dobe, rzadko stosowano
wieksze dawki i wlewy dozylne. Wydaje sig, ze skutecznosé
leczenia nie jest bezposrednio zwigzana z dawka glikokorty-
kosteroidéw. Osiggano redukcje nasilenia skurczéw i zmniej-
szenie biegunki zaréwno przy dawkach mniejszych niz
15 mg/dobe, jak i wiekszych niz 30 mg/dobe. Rzadko opi-
sywano odrost wlosow, a jesli byl obecny, to dopiero po
2-4 miesigcach terapii. Oprocz glikokortykosteroidéw sto-
sowano iniekcje §rédskoérne triamcynolonu oraz leczenie
cyklosporyna. W pojedynczym przypadku stwierdzono sku-
teczno$¢ podania immunoglobulin, w innych leczenie to nie
przynosito efektu. U kilku pacjentéw skuteczna okazata si¢
terapia taczona glikokortykosteroidami, solg sodowa dantro-
lenu, diazepamem lub fenytoing [3].

Miopatie mitochondrialne obejmuja duzg heterogenng
grupe zaburzen zwigzanych z pierwotng dysfunkcja mi-
tochondrialnego tanicucha oddechowego, objawiajaca sie¢
chorobami mieéni [11-13]. Moga one by¢ spowodowane
mutacjami genéw kodowanych w mitochondrialnym DNA
(mtDNA) lub gendéw jadrowych kodujacych sktadniki mito-
chondriéw [12]. Miopatie mitochondrialne charakteryzuja
sie dysfunkcja wielu uktadéw i narzaddw, szeroka zmien-
noscig w obrazie klinicznym i stabg korelacja genotypowo-
-fenotypows. Czgsto$¢ wystepowania zaburzen mitochon-
drialnych wynosi 1 : 10 000, chociaz czgsto$¢ nosicielstwa
mutacji mtDNA to juz nawet 1 : 200 [13]. Objawy cho-
réb mitochondrialnych dotycza gléwnie tkanek bogatych
w mitochondria i prowadzacych intensywne przemiany me-
taboliczne, takich jak mies$nie i mozg. Wiekszo$¢ miopatii
ma poczatek przed 20. rokiem Zzycia i czesto zaczyna si¢ od
nietolerancji wysitku lub oslabienia migéni [13]. Do innych

objawow zalicza si¢ niewydolnos¢ serca, zaburzenia rytmu
serca, otepienie, zaburzenia ruchowe, objawy udaropodob-
ne, gluchote, pogorszenie ostroéci wzroku, opadanie powiek,
ograniczenie ruchomosci galek ocznych [14, 15], wymioty,
nudnodci, bole glowy, dusznos¢ i drgawki [12, 13]. Nasilenie
objawow rdzni sie w zaleznosci od typu miopatii. Najczestsze
typy miopatii to: zespot Kearnsa-Sayre'a, zespét MELAS (myo-
pathy, encephalopathy, lactic acidosis and stroke-like episodes —
miopatia, encefalopatia, kwasica mleczanowa, epizody uda-
ropodobne), zespét MERRF (myoclonus, epilepsy and ragged
red fibre — padaczka miokloniczna z obecnoscig czerwonych
poszarpanych wiékien w miesniach), zespot CPEO (chronic
progressive externalophthalmoplegia — przewlekla postepuja-
ca zewnetrzna oftalmoplegia), zespot szpikowo-trzustkowy
Pearsona. Diagnoza stawiana jest na podstawie wyniku ba-
dania histopatologicznego wycinka mig¢énia, badan gene-
tycznych, badania ptynu mézgowo-rdzeniowego, badania
echokardiograficznego. Obecnie nie ma specyficznego le-
czenia zadnej z miopatii mitochondrialnych [13]. Fizyko-
terapia moze rozszerzy¢ zakres ruchu mieéni i poprawic
sprawno$¢. Terapie witaminowe z zastosowaniem rybofla-
winy, koenzymu Q, karnityny moga zapewni¢ subiektywna
poprawe poziomu zmeczenia oraz poczucia energii u nie-
ktérych pacjentow [11, 13].

U opisywanej pacjentki nasilenie dolegliwosci okulistycz-
nych i zmienny charakter odchylen byly zwigzane z nasile-
niem choréb podstawowych. Zastosowanie wigkszych dawek
glikokortykosteroidéw powodowalo zmniejszenie zaburzen
ustawienia i ruchomosci oczu.

PODSUMOWANIE

Objawy ze strony narzadu wzroku czesto moga
by¢ pierwszym symptomem wielu schorzen autoim-
munologicznych, degeneracyjnych czy rozrostowych.
Diagnostyka zaburzen ruchomosci oczu i dwojenia
wymaga dokladnego zebrania wywiadu co do czasu i dy-
namiki dolegliwo$ci, przeprowadzenia pelnego badania
okulistycznego i strabologicznego. Czesto konieczna jest
wspolpraca wielu specjalistow, wykonanie badan labo-
ratoryjnych, genetycznych i obrazowych. Ustalenie pra-
widlowego i ostatecznego rozpoznania moze by¢ trudne
i dlugotrwate. Nalezy pamieta¢, ze zdiagnozowanie jed-
nej choroby nie wyklucza wspotistnienia innych schorzen.
Ustalenie dalszego postepowania i wigczenie odpowiednie-
go leczenia okulistycznego mozliwe jest po zdiagnozowaniu
przyczyny dwojenia. Miopatia mitochondrialna jest jedna
z chordb o podiozu genetycznym, ktéra moze powodowaé
wystapienie diplopii. W literaturze nie opisywano zaburzen
ruchomosci oczu u pacjentéw z zespotem Satoyoshi, charak-
terystyczne natomiast s skurcze drobnych mieéni poprzecz-
nie prazkowanych, w tym czesto miesni twarzy.
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