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Summary:

Pseudoexfoliation syndrome (PEX) is a chronic, systemic, connective tissue disease. Its hallmark is the accumulation of an abnormal,

amyloid-like material in the anterior segment tissues of the eye. PEX is one of the risk factors in the development of lens opacification.
The aim of the paper is a presentation of the current knowledge on the relationship between pseudoexfoliation syndrome and cataract.
Special attention is paid to pathogenetic and epidemiologic factors.
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Zespdt pseudoeksfoliacji (zespét pseudoztuszczania — PEX)
zostat opisany po raz pierwszy w 1917 roku przez mtodego fin-
skiego okuliste Johna G. Linderberga (1). Przez diugi czas sa-
dzono, ze PEX wystepuje jedynie w krajach skandynawskich,
w ktdrych zostat wykryty. Dzi$ wiemy, ze dotyczy on chorych
na catym $wiecie (1-6).

Definicja zespotu pseudoeksfoliacji ulegata wielu zmianom.
Obecnie uwaza sig, ze PEX jest przewlektg chorobg uktadowa
tkanki tacznej, o nie do korica poznanej etiologii. Charakteryzuje
sie on produkcja i odktadaniem nieprawidtowej zewnatrzkomor-
kowej substancji amyloidopodobnej, gtéwnie w obrebie struktur
przedniego odcinka gatki ocznej (1,7,8). Jest ona wytwarzana
przez rézne typy komoérek, gtéwnie jednak przez komdrki nabton-
ka i $rédbtonka rogdéwki, komérki srédbtonka naczyn krwionos-
nych, trabekulum oraz komorki teczéwki. Stad klasyczny obraz
PEX dotyczy zmian w obrebie przednich struktur oka, gtéwnie
soczewki i teczédwki. Jest on dobrze widoczny dopiero po catko-
witym rozszerzeniu zrenicy i sktada sie z trzech stref: centralnej,
obwodowej i posredniej. Strefa centralna to lezacy na torbie
przedniej soczewki przezroczysty lub biatawy, dobrze odgra-
niczony dysk o $rednicy 1,5-3,0 mm. Jest on zazwyczaj nieco
mniejszy niz zrenica. Na jego brzegach moga wystepowa¢ zro-
lowane fragmenty materiatu pseudoeksfoliacyjnego. Strefa cen-
tralna jest nieobecna w 20-60% przypadkéw. Strefa obwodowa
wystepuje zawsze, ma strukture ziarnista, granica przysrod-
kowa jest wyraznie odgraniczona i ma promieniste ztobienia.
Strefa posrednia jest czysta i powstaje przez tarcie teczéwki
o powierzchnie soczewki podczas ruchéw Zzrenicy (1). Zmiany
czesto zaczynajg sie w kwadrancie gérnym nosowym (,mini-
PEX"), a nastepnie powigkszajg sie i przechodzg w klasycznag
forme PEX. Morfologia oraz grubos$¢ torebki soczewki pozostaja
niezmienione. Dochodzi jednak do ostabienia wigzadetek Zinna,
na skutek gromadzenia si¢ na ich powierzchni patologicznych
Ztogbw materiatu ztuszczeniowego. Moze to prowadzi¢ do drze-
nia, a nawet podwichnigcia soczewki. Charakterystyczna jest

tez utrata pigmentu i zanik zwieracza Zrenicy, co powoduje sta-
bg mydriaze. Wszystkie te objawy nie pozostaja bez wptywu na
stan przezierno$ci soczewki.

Biorac to po uwage, celem dalszej cze$ci naszej pracy jest
przesledzenie dostepnych w literaturze danych na temat zwigz-
ku zespotu pseudoeksfoliacji z rozwojem zaémy.

Czynniki patogenetyczne rozwoju zaémy

w zespole pseudoeksfoliacji

Powszechnie uwaza sig, ze PEX stanowi jeden z czynnikéw
ryzyka rozwoju zaémy, a gtéwnym mechanizmem patogenetycz-
nym odpowiedzialnym za jej powstawanie jest prawdopodobnie
hipoksja (9,10). Niedokrwienie w zespole pseudoeksfoliacji jest
wynikiem obliteracji naczyn krwiono$nych i zmian degenera-
cyjnych w ich obrebie. Hipoksja zwigksza aktywno$¢ réznych
czynnikéw wzrostu i substancji w komorze przedniej, ktére ne-
gatywnie wpltywajg na metabolizm soczewki. Jednym z takich
zwigzkow jest homocysteina, ktérej stezenie w cieczy wodnistej
wzrasta nawet u 64% pacjentéw z PEX. Jej obecno$¢ w komo-
rze przedniej nasila proces niedokrwienia. W cieczy wodnistej
wzrasta tez stezenie endoteliny-1, najsilniejszego zwigzku zwe-
zajgcego naczynia krwionos$ne, a zmniejsza sie poziom tlenku
azotu, odpowiedzialnego za rozszerzanie naczyn (7).

W zwigzku ze stresem oksydacyjnym maleje zawarto$¢
kwasu askorbinowego w ptynie komory przedniej. Jest on uwa-
zany za bardzo silny antyoksydant, a jego niedobdr powoduje
zmniejszenie ochrony soczewki przed promieniowaniem ultra-
fioletowym (10,11). W zdrowych oczach kwas askorbinowy
wystepuje w wysokim stezeniu w cieczy wodnistej oraz w so-
czewce. Jego niski poziom jest uwazany za czynnik ryzyka roz-
woju zaémy, a kazdy wzrost stezenia kwasu o 1 mg/dl powodu-
je spadek zagrozenia zaéma 0 26%.

Badania nad wptywem diety na rozwéj PEX wykazaly, ze
osoby z tym zespotem majg nizszy wskaznik BMI (Body Mass
Index) w stosunku do ogétu populacji, a réznice te sg znamien-
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ne statystycznie. Moze to wigza¢ sie z niedoborami witamin
i substancji odzywczych, w tym antyoksydantdéw, i stad wpty-
wac na rozwéj zaémy.

Epidemiologia PEX i zaémy

Dane $wiatowe dowodzg, ze zespdt pseudoeksfoliacji do-
tyczy lub bedzie dotyczyt w przysztosci nawet 30% ludno$ci na
$wiecie (7). Jego wystepowanie trudno jest przypisa¢ jakiemus
konkretnemu kluczowi geograficznemu. Od dawna wiadomo, ze
najwiekszy odsetek osob z PEX rozpoznaje sie w krajach pétnoc-
nej Europy — w Skandynawii, z wyjatkiem Danii (3,12-14). Dla-
tego zapewne przez wiele lat zesp6t pseudoeksfoliacji okreslano
mianem ,fenomenu skandynawskiego”. Z drugiej strony PEX jest
czesto spotykany w regionach $wiata o cieptym klimacie, takich
jak: potudniowa Europa (Hiszpania, Portugalia, Grecja), Turcja,
Azerbejdzan, Etiopia czy Afryka Pofudniowa (4,9,15,16). Analizu-
jac powyzsze dane, mozna odnie§¢ wrazenie, ze klimat ma nie-
wielki wptyw na czesto$¢ wystepowania PEX. Potwierdzajg to tez
badania, ktére dowodza, ze istniejg kraje potozone na tej samej
szeroko$ci geograficznej co wyzej wymienione rejony, a mimo to
PEX w nich nie wystepuje. Jest to migdzy innymi Tanzania w kli-
macie tropikalnym, gdzie przebadano pod katem wystepowania
zespotu pseudoeksfoliacji 3268 oséb i nie wykryto ani jednego
przypadku choroby (9). U Eskimoséw réwniez nie wystepuje
PEX, natomiast stwierdza sie go u 20% Laponczykdw (1), ktorzy
zyja w podobnych warunkach klimatycznych. Przypuszcza sig, ze
klimat moze mie¢ jednak wptyw na wiek, w ktérym ujawniajg
sie objawy kliniczne choroby. Stwierdzono, ze u ludzi zyjacych
w klimacie tropikalnym PEX ujawnia sie we wcze$niejszym wie-
ku (1,7). Cho¢ zespdt pseudoeksfoliacji jest typowg chorobg lu-
dzi starszych, to badania wykazaly, ze 5,2-8,2% przypadkéw PEX
w Afryce Potudniowej i odpowiednio 6,4% u osdb nalezacych do
plemienia Bantu to chorzy w wieku od 30 do 39 lat (1,8,9).

Biorgc pod uwage powyzsze dane, za najbardziej wiarygod-
ng przyczyne takiego, a nie innego rozmieszczenia chorych z ze-
spotem pseudoeksfoliacji uwaza sie uwarunkowania genetycz-
ne i niektére, nie do konca poznane, czynniki $rodowiskowe.
To, ze wystepowanie PEX moze zaleze¢ od puli gendw w danej
populacji, potwierdzajg badania w okreslonych, wyizolowanych
grupach ludnosci, zyjacych w krajach o znacznie zréznicowanej
populaciji. | tak wystepowanie PEX u australijskich Aborygenéw
wynosi az 16,3%, podczas gdy wsrdd biatej naptywajacej z réz-
nych stron $wiata ludno$ci Australii jest ono rzedu 1%. Podob-
nie jest ze Stanami Zjednoczonymi, gdzie PEX dotyczy ogdtem
okoto 1,8% ludnosci, ale juz wsréd Indian Navajo wystepuje on
az u 38% osobnikéw (1,6).

Czesto$¢ wystepowania zespotu pseudoeksfoliacji w nie-
ktérych krajach $wiata, na podstawie duzych badan populacyj-
nych, przedstawiono w tabeli I.

0 ile czestos¢ wystepowania PEX jest szeroko dyskutowa-
na w literaturze, o tyle bardzo mato wiemy na temat czestosci
rozwoju zaémy u chorych z tym zespotem. Cho¢ powszechnie
uwaza sig, ze PEX stanowi czynnik ryzyka dla zmetnienia so-
czewki, to nie ma zbyt wielu badan, ktére wykazatyby jak du-
zego stopnia jest to oddziatywanie. Dostgpne dane podaja, ze
w Hiszpanii zaéma dotyczy okofo 28,7% pacjentéw z PEX, pod-
czas gdy w Turcji ma jg az 88,1% os6b z rozpoznanym zespotem
pseudoeksfoliacji (16). W pracy polskich autoréw, ktérzy prze-

Kraj/ Country %

Etiopia/ Ethiopia (9) 39,3

Islandia/ Iceland (3,8) 25-31,3

Azerbejdzan/ Azerbaijan (4) 30,0

Finlandia/ Finland (1,12,14) 20-33
Hiszpania/ Spain (16) 18,9
Szwecja/ Sweden (3) 18,0

Norwegia/ Norway (1,8) 6,3-21
Grecja/ Greece (18) 16,1
Rosja/ Russia (2) 12,0

Turcja/ Turkey (5) 11,2

Arabia Saudyjska/ Saudi Arabia (8) 9,3-13,0

Potudniowe Indie/ South India (3) 6,0
Francja/ France (3,8) 55
Niemcy/ Germany (1,8) 4,7
Anglia/ England (1,8) 4,0
USA/ USA (13) 1,8
Australia/ Australia (6) 0,98
Dania/ Denmark (13) 0,6
Chiny/ China (2) 0,4

Tab.l. Czesto$¢ wystepowania zespotu pseudoeksfoliacji w réznych
krajach $wiata.
Tab.l. Prevalence of pseudoexfoliation syndrome in different coun-

tries of the world.

badali 75 oséb z PEX, obecno$¢ zaémy stwierdzono u niemal
91% badanych, przy czym u %; zaéma kwalifikowata sie do za-
biegu operacyjnego, a u pozostatych byly to zmetnienia poczat-
kowe (17).

Innego rodzaju spojrzeniem na problem jest ocena czestos$ci
wystepowania zespotu pseudoeksfoliacji u chorych operowa-
nych z powodu zaémy. Ogélne dane podaja, ze PEX spotyka sie
$rednio u 33% pacjentéw z zaéma, przy czym tylko pofowa tych
chorych ma wecze$niej postawione rozpoznanie zespotu pseu-
doeksfoliacji (1). Pozostali dowiadujg sie o wspdfistnieniu PEX
podczas badania i kwalifikacji do operacji zaémy.

Doktadne badania na temat czesto$ci PEX u pacjentéw z za-
¢ma przeprowadzane byty tylko w niektérych krajach $wiata.
Z dostepnych prac wynika, ze PEX jest bardzo czesto stwierdza-
ny u chorych z zaéma w Omanie — 46%, Szwecji — 42% i Estonii
— 35,4%, tylko nieco rzadziej w Hiszpanii, Grecji, Portugalii, Fin-
landii, Norwegii, Turcji i Rumunii, a najrzadziej we Francji — 3%
i w Chinach — 0,4% (2,3,8,14,18). Dane te zebrano w tabeli Il.
Jak widaé, niemal catkowicie pokrywaja sie one z danymi na
temat czestosci wystepowania zespotu pseudoeksfoliacji w po-
szczegOInych krajach (tab. I).

Zaréwno zac¢ma, jak i zespdt pseudoeksfoliacji nalezg do
chordb $cisle zwigzanych z wiekiem. Ryzyko ich rozwoju ro$nie
znacznie w szostej i siédmej dekadzie zycia. Sredni wiek pa-
cjentéw z PEX jest 0 11,6 roku wyzszy od wieku ogétu populac;ji
i wynosi od 62,8 roku do 73,8 roku (4,18).

Wiekszo$¢ autoréw nie wykazata réznicy miedzy picig a wy-
stepowaniem PEX (4,9,12,16,18). Tylko dwie prace wskazuja na
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Wptyw zespotu pseudoeksfoliacji na rozwéj zaémy

Kraj/ Country %
Oman/ Oman (8) 46,0
Szwecja/ Sweden (3,14) 42,0
Estonia/ Estonia (3) 35,4
Hiszpania/ Spain (16) 28,7
Grecja/ Greece (18) 28,0
Finlandia/ Finland (14) 25,2
Portugalia/ Portugal (2) 23,5
Norwegia/ Norway (3) 18,0
Turcja/ Turkey (16) 11,1
Rumunia/ Romania (14) 14,0
Francja/ France (3) 3.0
Chiny/ China (2) 0,4
Tab. Il. Czesto$¢ wystepowania zespotu pseudoeksfoliacji u pacjen-
téw z zaéma.
Tab. Il. Prevalence of pseudoexfoliation syndrome in patients with ca-

taract.

czestsze wystepowanie zespotu pseudoziuszczania u mezczyzn,
jednak przedstawione w nich dane nie sg znamienne statystycz-
nie (3). W Chinach, gdzie PEX wystepuje niezwykle rzadko, opi-
sano 11 pacjentéw z zespotem pseudoeksfoliacji, u wszystkich
stwierdzono zaéme i wszyscy byli mezczyznami. Jednak z po-
wodu matej liczby przypadkéw oraz specyfiki populacji chinskiej
(przewaga pici meskiej z powodu uwarunkowan kulturowych)
dane te mozna uzna¢ za mato wiarygodne (2).

Réwniez w grupie pacjentéw, u ktérych wspéfistniejg zaéma
i PEX, brak jest wyraznych réznic, jesli chodzi o pte¢. Niewielka
przewaga mezczyzn lub kobiet w statystykach niektérych prac
wynika gtéwnie ze specyfiki danego regionu $wiata, z ktdrego
pochodzg prezentowane badania.

Typy zaémy w zespole pseudoeksfoliacji

Kliniczne objawy PEX oraz zaéma moga by¢ widoczne
w jednym lub w obojgu oczach. Sugeruje sie, ze jednostronny
PEX jest prekursorem wystgpienia zmian obustronnych. Rozwdj
objawdéw moze trwaé bardzo diugo i nie ujawni¢ sie za zycia pa-
cjenta (7). Mikroangiopatia naczyn teczéwki oraz zmiany w skita-
dzie cieczy wodnistej zawsze wystepuja w oku z PEX i w oku
towarzyszacym. Takze ocena immunocytochemiczna potwier-
dza, ze jest to proces obuoczny. Przy rozpoznaniu zaémy wsp6t-
istniejgcej z PEX w jednym oku nalezy liczy¢ sie z postepujacym
zmetnieniem soczewki w oku towarzyszacym (10).

W populacji ogélnej najczestszym typem zaémy jest za-
¢ma mieszana (od 32% do 45,5%), na drugim miejscu — zaéma
korowa (21-48,6%), nastgpnie — zaéma podtorebkowa tylna
(2,8-16,9%) i za¢ma jadrowa (10-14,5%). Po 75. roku zycia za-
¢ma jadrowa wystepuje juz u 65,5% badanych, zaéma korowa
—u 27,7% pacjentéw, a zaéma podtorebkowa tylna — u 19,7%
pacjentow (19).

Jak podaje wigkszo$¢ autoréw, najczestszym typem zmetnien
soczewki towarzyszacych zespotowi pseudoeksfoliacji sg zmet-
nienia jadrowe, ktdre spotyka sie u 57,6-83,8% badanych, a na
drugim miejscu zmetnienia mieszane, gtéwnie korowo-jadrowe
(3,7,10,14). Zespot pseudoeksfoliacji predysponuje tez do czest-

szego niz ma to miejsce w populacji ogdlnej wystepowania zaémy
dojrzatej i przejrzatej (3,9). Najrzadziej rozpoznaje sig zaéme korowa
i podtorebkowa tylng (1,10). Ta ostatnia dotyczy tylko 1,5-7,6% pa-
cjentéw z PEX (3,9,10,14). Zmetnienia soczewki wspotistniejgce
z PEX charakteryzujg sie bardzo twardym jgdrem.

Podsumowanie

1. Gtéwnym mechanizmem patogenetycznym odpowiedzialnym
za rozwoj zaémy w zespole pseudoeksfoliacji jest hipoksja.

2. Zaéme, o réznym typie zaawansowania, stwierdza sie
u wiekszosci chorych z PEX.

3. Okoto /5 pacjentéw z zaéma ma cechy zespotu pseudoeksfo-
liacji.

4. Zespdt pseudoeksfoliacji predysponuje do rozwoju zaémy
jadrowej i dojrzate;.
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