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Summary:
AVMD, in 3 years course of observation.

Purpose: Adult onset vitelliform macular dystrophy (AVMD) was first reported by Gass in 1974. This paper presents rare case of

Material and methods: Visual acuity of R.E. was 0.1 with metamorphopsias in Amsler-test., of L.E. was 1.0 sc. The meta-
morphopsias in LE were first noticed 3 years later. In ophthalmoscopy in LE typical a vitelliform-like macular lesion was seen, in RE
faded vitelliform changes and the RPE atrophy around it. FA of RE showed typical hypofluorescent spot in the center of the macula
with small hyperfluorescent spots around it, called corona sign. The same changes in FA of the LE were first noticed 3 years later.
The OCT showed central thickening in the reflective band representing RPE in both eyes. The ERG and EOG results were normal.
Conclusions: The ophthalmoscopic appearance of the AVMD is very similar to that in Best's disease. In our case the correlation
between appearance of metamorphoses and changes in AF was presented.

dystrofia zéttkowata dorostych, plamka, diagnostyka.
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Cel pracy

Dystrofia zéttkowata dotkowo-plamkowa dorostych (ang.
adult-onset vitelliform macular dystrophy — AVMD) zostata po
raz pierwszy opisana przez Gassa w 1974 roku. W okolicy plam-
ki widoczne sg okragte lub owalne, podsiatkdwkowe zdttawe
Ztogi, czesto z centralnym skupiskiem barwnika, o $rednicy oko-
to '/, DD (1,2,3). Zmiany sg najprawdopodobniej konsekwencjg
akumulaciji lipofuscyny w obrebie nabtonka barwnikowego siat-
kowki (RPE) w wyniku zmniejszenia funkcji fagocytarnej komo-
rek (4). Poczatek choroby wystepuje z reguty miedzy 30. a 50.
rokiem zycia. Uwaza sig, ze charakter dziedziczenia jest auto-
somalny dominujacy, jednak dotychczas w literaturze opisano
dwie rodziny dotknigte tym schorzeniem (5).

Celem pracy jest przedstawienie wynikéw 3-letniego okresu
obserwacii przypadku tej rzadkiej dystrofii o ciekawym przebiegu.

Opis przypadku

Czterdziestoletnia kobieta (E.T.) zgtosita sie do kliniki
w 2001 roku z powodu obnizenia ostro$ci wzroku oraz me-
tamorfopsji w prawym oku. Pacjentka byta ogdinie zdrowa,
dotychczas bez dolegliwos$ci ze strony narzadu wzroku, bez
natogéw, nie stosowata przewlekle zadnych lekéw. W bada-
niu przedmiotowym stwierdzono: ostro$¢ wzroku oka prawe-
go (OP) 0,1 snp, oka lewego (OL) 1,0 sc, Sn OP 3,0/30 cm cc
+1,0 D sph, OL 0,5/30 cm cc +1,0 D sph, T OP/OL — w nor-
mie, odcinek przedni obojga oczu — w normie. W te$cie Am-
slera stwierdzono metamorfopsje jedynie w OP. Na dnie OP
w okolicy plamki stwierdzono zéttawg zmiane otoczong zani-

kiem RPE. Natomiast w OL wykryto zmiane w plamce przypo-
minajaca z6ttko jaja kurzego (ryc. 1 A, B).

U pacjentki wykonano angiografie fluoresceinowg (AF), kté-
ra wykazata: OP — wyrazna hipofluorescencja w centrum oto-
czona pierscieniem hiperfluorescencji, OL — bez odchylen od
stanu prawidfowego (ryc. 2).

U chorej wykonano badania elektrofizjologiczne (ERG oraz
EOQG), ktére nie wykazywaty zadnych odchylen. Przebadano ro-
dzine pacjentki, jednak u zadnego z cztonkéw nie stwierdzono
podobnych zmian. U chorej postawiono rozpoznanie dystrofii
z6ttkowatej dorostych. Pozostawata ona w regularnej kontroli
okulistyczne;.

W 2004 roku kobieta zgtosita pojawienie sie metamorfop-
sji réwniez przed OL. W badaniu przedmiotowym stwierdzono:
ostro$¢ wzroku OL 1,0 sc, Sn 0,5 /30 cm cc +1,0 Dsph, w te-
$cie Amslera wyrazne krzywienie linii. Stan OP nie ulegt zmia-
nie. Obraz dna oka obojga oczu byt jak w badaniu poprzednim.
Natomiast w badaniu AF stwierdzono w OL hipofluorescencje
w centrum otoczong pierscieniem hiperfluorescenciji (ryc. 3).

U chorej wykonano dodatkowo pomiar grubosci siatkdwki za
pomocg analizatora grubosci siatkowki (ang. retinal thickness ana-
lyzer — RTA/Talia). Stwierdzono pogrubienie w okolicy doteczka OP
— 175 um, a OL — 200 um. Badanie z uzyciem optycznej koheren-
tnej tomografii (ang. optical coherent tomography — OCT/Zeiss)
wykazato w OP hiperreflektywna zmiane w obrebie nabtonka bar-
wnikowego oraz ponizej niego, a w OL stwierdzono podobng zmia-
ne, ktéra dawata jednak uniesienie wszystkich warstw siatkéwki
oraz zniesienie fizjologicznego zagtebienia w doteczku (ryc. 4 A, B).
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Ryc. 1. A — obraz dna oka prawego w 2001 roku. B — obraz dna oka
lewego w 2001 roku.

Fig. 1. A —fundus RE in 2001. B — fundus LE in 2001.

Ryc. 2. AF oka prawego w 2001 roku.
Fig. 2. FA of REin 2001.
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Ryc. 3. AF oka lewego w 2004 roku.
Fig. 3. FA of LE in 2004.
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Ryc. 4. A - OCT oka prawego. B — OCT oka lewego.
Fig. 4. A-0OCT of RE. B— OCT of LE.

Dyskusja

Zwyrodnienie zéttkowate plamki dorostych (AVMD) ze
wzgledu na swdj przebieg i obraz kliniczny stwarza trudno$ci
diagnostyczne. W réznicowaniu nalezy uwzgledni¢ chorobe
Besta oraz zwyrodnienie plamki zwigzane z wiekiem (AMD).
W przypadku choroby Besta zmiany sg z reguty wigksze (>1
DD), stwierdzany jest nieprawidtowy zapis EOG. Natomiast AMD
dotyczy pacjentéw w wieku powyzej 50 lat. Charakterystyczne
jest wystepowanie druz, a w przypadku postaci wysigkowej
charakterystyczny jest przeciek w AF (5,6,7). Mimo ze rozpo-
znanie AVMD stawiane jest na podstawie obrazu klinicznego,
angiograficznego oraz prawidiowego zapisu EQOG, zastosowanie
nowoczesnych metod diagnostycznych znacznie utatwia rézni-
cowanie oraz ocene naturalnego przebiegu choroby i rozlegtosci
zmian. W AF stwierdza sie charakterystyczny obraz centralnej
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hipofluorescencji otoczonej przez hiperfluorescencyjny pierscien
(1,7). U opisywanej pacjentki w trakcie 3-letniej obserwacji
dostrzezono zwigzek migdzy pojawieniem sie objawdw subiek-
tywnych w postaci metamorfopsji a pojawieniem si¢ zmian
w AF mimo niezmienionego obrazu dna OL. Doktadna lokalizacja
zmiany jest mozliwa z uzyciem OCT, za pomoca ktérego stwier-
dza sie zlogi umiejscowione w obrebie RPE oraz ponizej (7,8).
Znajduje to potwierdzenie w badaniach histopatologicznych,
cho¢ dotycza one jedynie 3 przypadkdéw (9). Pomocne sg takze
inne nowoczesne metody, takie jak SLO, ktéra umozliwia stwier-
dzenie autofluorescencji RPE (5). Natomiast wykonanie mfERG
pozwala na okreslenie funkcji centralnej siatkéwki (5,9,10,11).
Charakter schorzenia jest najprawdopodobniej dziedziczny, ale
heterogenny. Dotychczas udato sie wyizolowaé 3 geny odpo-
wiedzialne za powstanie AVMD. Badania genetyczne nie sg na
razie dostepne rutynowo. U wielu pacjentéw nie stwierdza sig
podobnych zmian u cztonkéw rodziny (9,10).

Rokowanie dotyczace ostro$ci wzroku jest raczej dobre,
cho¢ jego przebieg moze by¢ rézny w obojgu oczach, tak jak
u naszej chorej, u ktérej w OP doszto do znacznego obnizenia
ostro$ci wzroku do blizy i dali, a w OL ostro$¢ wzroku pozosta-
ta niezmieniona (5). W literaturze pojawiaja sie coraz to nowe
doniesienia dotyczace ewentualnych metod leczenia. Nieste-
ty terapia fotodynamiczna nie znajduje zastosowania w przy-
padku AVMD (4,6). Podjeto réwniez préby translokacji plamki
z usuwaniem ztogdéw, jednak efekty nie byly jak dotychczas
zadowalajace (12).
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