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Barwnikowy okofozylny zanik siatkéwkowo-naczynidwkowy jest rzadka, zazwyczaj bezobjawowa dystrofig ograniczong do ob-
szaru okotozylnego siatkdwki. Manifestuje sie wolno postepujgcymi zmianami na dnie oczu — typowo nieobejmujgcymi plamki
i niezagrazajgcymi utratg widzenia.

Opisano przypadek 64-letniego mezczyzny, u ktérego doszto do naglego jednostronnego zaniewidzenia i obuocznego dwoje-
nia — rozpoznano obustronny barwnikowy okotozylny zanik siatkdwkowo-naczynidwkowy. Charakterystycznemu, stanowigcemu
podstawe rozpoznania obrazowi dna oka towarzyszyly zmiany w plamkach, nieznaczne zblednigcie obu tarcz nerwu wzrokowego
oraz umiarkowane zwezenie tetnic siatkowki obojga oczu. Przedstawiony przypadek stwarzat problem diagnostyczny ze wzgledu
na naglg i nietypowa symptomatologie.

zanik siatkdwkowo-naczyniéwkowy, okotozylny zanik, gen CRB1.

Pigmented paravenous retinochoroidal atrophy is a rare dystrophy, which is usually asymptomatic and limited to the paravenous
area. Due to the slow progression of eye fundus changes, typically without the macular involvement, pigmented paravenous
retinachoroidal atrophy is not thought to be a vision-threatening ocular disease.

We report a case of a 64-year-old man with sudden unilateral reduction of vision and binocular diplopia, diagnosed with bilateral
pigmented paravenous retinochoroidal atrophy. The diagnosis was based on a characteristic fundus appearance, additionally ac-
companied by the bilateral mild macular changes, minor optic disc pallor and moderate retinal artery narrowing. The presented
case posed a diagnostic challenge due to the sudden onset and atypical manifestation.

retinachoroidal atrophy, paravenous atrophy, CRBT gene.
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Barwnikowy okotozylny zanik siatkéwkowo-naczyniéwko-
wy (pigmented paravenous retinochoroidal atrophy — PPRCA)
jest rzadka, zazwyczaj obustronng dystrofig siatkdwki i naczy-
niéwki. Charakteryzuje sie¢ symetrycznymi strefami zaniku siat-
kéwkowo-naczynidwkowego wzdtuz przebiegu naczyn zylnych
siatkéwki z towarzyszacymi im ztogami barwnika w ksztatcie
komorek kostnych. Ze wzgledu na wolno postepujacy charakter
zmian na dnie oczu, zazwyczaj nieobejmujacych plamki, scho-
rzenie to nie zagraza utratg widzenia.

Opis przypadku

Do Kliniki Okulistyki Gdanskiego Uniwersytetu Medyczne-
go zostat przyjety 64-letni mezczyzna — powodem byto nagte
pogorszenie ostro$ci wzroku w oku prawym (OP) z towarzy-
szagcym podwojnym widzeniem obuocznym. Badany negowat
choroby oczu w swojej rodzinie. Podczas przyjmowania pa-
cjenta najlepsza skorygowana ostro$¢ wzroku (best corrected
visual acuity — BCVA) w OP wynosita 0,5-0,6, w oku lewym
(OL) — 1,0; cisnienie wewnatrzgatkowe w obojgu oczach wy-
nosifo 12 mmHg. Ustawienie oraz ruchomo$é czynna gatek
ocznych byty prawidiowe. Stwierdzono dwojenie skrzyzowa-
ne podczas patrzenia w dét i w prawo. Badanie synoptoforem
wykazato ortoforie. Zauwazono nieliczne osady barwnikowe na

$rddbtonku rogéwki oraz poczatkowa zaéme jadrowa w obojgu
oczach. Badanie dna oka wykazato obustronne zaniki siatkdw-
kowo-naczyniéwkowe obejmujgce okolice arkad naczyniowych
i tarczy nerwu wzrokowego (n. Il) oraz okotozylne ztogi barwnika
przypominajgce ksztattem komérki kostne (ryc. 1.). W obojgu
oczach zdiagnozowano nieznaczne zblednigcie tarczy n. Il, brak
prawidtowego odblasku z okolicy plamkowej — z ogniskami hi-
popigmentacji, oraz umiarkowane zwezenie tetnic siatkdwki.
Perymetria Humphreya wykazata obustronne, koncentrycz-
ne ubytki w polu widzenia odpowiadajgce zanikom siatkéwko-
wo-naczyniéwkowym (ryc. 2.). W trakcie badania angiografii
fluoresceinowej (fluorescein angiography — FA), po podaniu
$rodka kontrastowego, zaobserwowano hiperfluorescencje na
granicy zanikdw naczyniéwkowo-siatkdwkowych oraz hipoflu-
orescencje w rzucie ztogéw barwnika. W obszarze plamkowym
obojga oczu stwierdzono ogniska hiperfluorescenciji (ryc. 3.).
W celu weryfikacji zmian plamkowych wykonano badanie
spektralnej optycznej koherentnej tomografii (spectral doma-
in optical coherence tomography — SD-OCT). W badaniu tym
stwierdzono obustronnie zwigkszong grubo$¢ siatkdwki w do-
teczku i na znacznym obszarze okofodotkowym oraz sektorowe
zmniejszenie grubosci siatkdwki na obwodzie plamki (ryc. 4.).
Elektroretinogram (ERG) OP uwidocznit obnizong odpowiedz
precikowg, maksymalng, skotopowg i czopkowa. Zapis wykazat
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Ryc. 1. Kolorowe zdjecia dna oka prawego (a) i oka lewego (b) przed-
stawiajace obustronne zaniki siatkdwkowo-naczyniéwkowe
wokét arkad naczyniowych i tarczy nerwu wzrokowego z to-
warzyszacymi okotozylnymi ztogami barwnika w ksztafcie ko-
mdrek kostnych.

Color fundus photographs of the right (a) and left eye (b) showing
the areas of bilateral chorioretinal atrophy surrounding vascular
arcades and optic disc, with paravenous accumulation of bone
corpuscle-shaped pigmentation.

Fig. 1.

Poziom absolutny [skala kropkowa

Ryc. 2. Perymetria Humphreya oka prawego (a) i oka lewego (b) uka-
zujgca koncentryczne zawezenie pola widzenia.

Humphrey’s perymetry of the right (a) and left eye (b) reveals
concentric visual field defect.

Fig. 2.

Ryc. 3. Obrazy badan angiografii fluoresceinowej oka prawego (a)
i oka lewego (b) przedstawiajgce hiperfluorescencje na gra-
nicy zanikéw naczynidwkowo-siatkdwkowych i w obszarze
plamkowym obojga oczu oraz hipofluorescencje w rzucie zto-
géw barwnika.

Fluorescein angiography of the right (a) and left eye (b) shows
hyperfluorescence at the edge of the chorioretinal atrophy
and in the macular area; the pigment deposition areas appear
hypofluorescent.

Fig. 3.

Ryc. 4. Spektralna optyczna koherentna tomografia ujawniajaca nie-
znaczne pogrubienie siatkéwki centralnej w doteczku oka
prawego (309 um) (a) i oka lewego (310 um) (b). Ponadto
widoczne sg catkowite tylne odfgczenie ciata szklistego oraz
pojedynczy druz twardy w oku lewym.

Spectral domain optical coherence tomography exhibits mild
central retinal thickening in the foveolas of the right (309 um) (a)
and left eye (310 um) (b). Moreover, a complete posterior vitreous
detachment and a single hard druse are shown in the left eye.

Fig. 4.

potencjaty oscylacyjne o obnizonej amplitudzie. ERG OL przed-
stawial znacznie obnizong odpowiedZ precikowa, natomiast
odpowiedzi maksymalna, skotopowa oraz czopkowa miescity
sie w dolnych granicach normy. Potencjaty oscylacyjne byly za-
chowane i prawidfowe. Wykonano badanie tomokomputerowe
gtowy bez dozylnie podanego $rodka kontrastowego — na jego
podstawie wysunigto podejrzenie procesu rozrostowego w tyl-
nej jamie czaszki. Badanie rezonansem magnetycznym (magne-
tic resonance imaging — MRI) z podaniem kontrastu wykluczyto
obecnos$¢ guza. Wyniki badan laboratoryjnych nie wskazywaty
na obecno$¢ istotnych odchylen od normy.

Przyjmujac pacjenta, wykonano badania, w wyniku kté-
rych stwierdzono nagty, jednostronny spadek ostro$ci wzroku
oraz zbledniecie tarczy n. Il OP — postawiono podejrzenie niedo-
krwiennej neuropatii n. Il bez zapalenia tetnic (non-arteritic an-
terior ischemic optic neuropathy — NA-AION) OP. Wiaczono ste-
roidoterapie dozylng (metyloprednizolon w dawce 1,0 g/d przez
4 dni), ktérg kontynuowano domig$niowo, a nastepnie doustnie
(prednizon 30 mg w dawkach malejacych). Ponadto wigczono
leczenie wazodilatacyjne oraz suplementacje witaming B;. Miej-
scowo do worka spojéwkowego obojga oczu podawano nie-
steroidowy lek przeciwzapalny. Uzyskano stopniowa poprawe
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ostrosci wzroku w OP do 0,8. Miesiagc po zakoficzonym leczeniu
BCVA wynosita 1,0. Klinicznie utrzymywalo sig resztkowe dwo-
jenie obuoczne podczas patrzenia do géry i w prawo.

Omowienie

Barwnikowy okotozylny zanik siatkéwkowo-naczyniéwkowy
jest rzadkim schorzeniem o nieznanej etiologii. Pierwszy przy-
padek PPRCA opisano w 1937 roku (1). Nieznany dotychczas
obraz dna oczu okreslono jako zapalenie siatkéwkowo-naczy-
niéwkowe (Retinochorioiditis radiata). Etiologia PPRCA jest nie-
znana. McKay i wsp. przedstawili w 2005 roku zwigzek PPRCA
z dziedziczeniem autosomalnie dominujgcym mutacji w ge-
nie CRB1 (Crumbs Homolog 1) (2). W pi$miennictwie opisano
zwigzek mutacji w genie CRBT z cigzkimi postaciami dystrofii
siatkéwki takimi jak zwyrodnienie barwnikowe siatkéwki oraz
wrodzona $lepota Lebera (3, 4). Z badania przeprowadzonego na
modelu mysim wynika, ze biatko kodowane przez CRBT jest nie-
zbedne do utrzymania stabilno$ci btony granicznej zewnetrznej
siatkéweki (5). Chartier i wsp. w badaniu wtasnym wskazuja, jak
znaczaca jest rola tego biatka w funkcji ochronnej fotorecepto-
réw polegajgca na hamowaniu zaleznej od oksydazy produkc;ji
ponadtlenku (6).

Barwnikowy okotozylny zanik siatkéwkowo-naczyniéwko-
wy jest zazwyczaj asymptomatyczny i wykrywany przypad-
kowo. Niektére z opisanych w pismiennictwie przypadkéw
wystepowania rodzinnego PPRCA wskazuja, ze to schorzenie
u mezczyzn ma ciezszy przebieg niz u kobiet (2, 7). Dotych-
czas opisano jeden przypadek nagtego pogorszenia widzenia,
ktéremu towarzyszyt obrzek plamki jako pierwszy objaw scho-
rzenia (8).

Zgodnie z wiedzg autoréw tego raportu nie obserwowano
dotychczas dwojenia w przebiegu PPRCA. W wigkszo$ci opi-
sanych przypadkéw nie stwierdzano spadku ostro$ci wzroku.
W badaniu oftalmoskopowym tarcze n. Il, plamki oraz naczynia
siatkéwki byty niezmienione, chociaz w niektérych przypadkach
obserwowano blado$¢ tarczy, zmiany naczyniowe oraz zmiany
w plamkach (7, 9-13). Pole widzenia ulegato zazwyczaj znacz-
nemu koncentrycznemu zawezeniu (9, 12-15).

Rozpoznanie PPRCA stawia sig gtéwnie na podstawie
charakterystycznego obrazu dna oka. Kiedy ze schorzeniem
wspdlistniejg zmiany w plamce, wazne staje sie badanie OCT.
W obrazie badania FA w fazie tetniczo-zylnej stwierdza sie hi-
perfluorescencje na granicy zanikéw oraz hypofluorescencje
odpowiadajgcg obszarom ztogéw barwnika (13). Wynik badania
ERG jest zwykle prawidtowy. Opisywano jednak w przebiegu
PPRCA nieprawidtowo$ci w zapisach potencjatéw skotopo-
wych i fotopowych (7, 9, 12, 13).

W réznicowaniu nalezy wzigé pod uwage zwyrodnienie
barwnikowe siatkdwki (retinitis pigmentosa — RP), ktérego
obraz dna oka charakteryzuje sie triadg objawéw: zmianami
barwnikowymi w ksztatcie komérek kostnych, blado$cig tarczy
n. Il oraz zwezeniem naczyn tetniczych siatkdwki. W obrazie
dna oka w przebiegu RP rzadko wystepujg rozlegte zaniki na-
czyniéwkowo-siatkéwkowe charakterystyczne dla PPRCA. Naj-
czesciej chorzy na RP skarzg sie — i to juz w miodo$ci — na
$lepote zmierzchowa, opisywany przez nas pacjent negowat
takie objawy. Ponadto odlegte rokowanie w RP jest zte, w 50.
roku zycia znaczna cze$¢ chorych ma ostro$¢ wzroku gorsza niz

5/50. BCVA obojga oczu u opisywanego pacjenta pozostaje sta-
bilna i w 8-miesigcznej obserwacji klinicznej wynosi 1,0. Cecha
charakterystyczng obu jednostek chorobowych jest lunetowe
zawezenie pola widzenia. W przebiegu PPRCA koncentryczne
ubytki pola widzenia odpowiadajg obszarom zanikéw naczy-
niéwkowo-siatkéwkowych.

Przedstawiony przypadek stwarzat problem diagnostyczny
ze wzgledu na nagtg i nietypowa symptomatologie. Na podsta-
wie wywiadu, obrazu klinicznego oraz poprawy stanu kliniczne-
go u naszego pacjenta po zastosowanym leczeniu rozwazano
wspdtistnienie PPRCA z NA-AION OP. Zwrécono réwniez uwa-
ge na poprawe ostro$ci wzroku w OP w okresie miesigca od
zakonczenia leczenia. Celowo$¢ zastosowania steroidoterapii
u tego pacjenta wydaje sie dyskusyjna.

PPRCA jest zaliczany do grupy rzadkich choréb dystroficz-
nych siatkéwki i naczynidwki, ktérych etiologia oraz przebieg
pozostajg niewystarczajgco poznane, przysparza to trudnosci
diagnostycznych oraz leczniczych. Trwajg badania nad terapig
genowg dystrofii siatkdwkowej Lebera, otwierajg one prawdo-
podobnie nowe mozliwos$ci leczenia PPRCA.
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