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The evaluation of the efficacy of treatment in glaucoma associated
with Sturge-Weber syndrome
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Purpose: To estimate the efficiency of glaucoma treatment in Sturge-Weber syndrome.

Material and methods: 4 patients with Sturge-Weber syndrome and the consecutive glaucoma seen at the Department of
Ophthalmology in Bialystok between the years 1999-20005, were reviewed. Glaucoma assaciated with Sturge-Weber syndro-
me was diagnosed at the age of 6 months in 1 patient, of 10-11 years in 2 patients and of 14 years in 1 patients. All patients
underwent surgery. 2 eyes underwent trabeculectomy and 2 eyes had nonpenetrating deep sclerectomy with SKGel implant.
Results: Before the surgery the intraocular pressure was 35.2 mmHg (range from 25 to 48 mmHg). All patients required anti-
glaucoma medications after surgery to keep intraocular pressure less than 22 mmHg. After surgery the mean intraocular pressu-
re was 26.25 mmHg (range from 22 to 32 mmHg). 2 patients required 2 medications: Betoptic, and/or Trusopt, and/or Xalatan
and 2 patients required 1 medication. After antiglaucoma medications mean |OP was 15.2 mmHg (range from 12 to 18 mmHg).

Conclusion: The results of therapy for glaucoma assaciated with the Sturge-Weber syndrome are often disappointing.

Stowa kluczowe: ~ fakomatoza, jaskra wtérna, trabekulektomia.
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Wstep

Zespdt Sturge'a-Webera nalezy do fakomatoz, a jego cecha
charakterystyczng jest wystepowanie triady objawoéw: naczy-
niaka ptaskiego na skérze twarzy w obrebie unerwienia nerwu
tréjdzielnego, wewnatrzczaszkowych naczyniakéw w obrebie
opon miekkich oraz jaskry. Jaskra w przebiegu zespotu Sturge’a-
Webera wystepuje u okoto 30% pacjentéw po stronie naczynia-
ka twarzy, chociaz ostatnie badania wskazujg na jej czestsze
wystepowanie (48-60%).

Cel pracy
Celem naszej pracy byta ocena skutecznosci leczenia jaskry
w przebiegu zespotu Sturge’a-Webera.

Pacjenci i metody

Przeanalizowano historie choroby 4 pacjentéw z jaskrg
w przebiegu zespotu Sturge’a-Webera, hospitalizowanych i le-
czonych w Klinice Okulistyki Dziecigcej w Biatymstoku w latach
1999-2005. U 1 pacjentki jaskra zostata rozpoznana w 6. mie-
sigcu zycia, u 2 pacjentéw w wieku 10-11 lat, u 1 pacjenta za$
w wieku 14 lat (ryc. 1, 2, 3).

U 1 chorego stwierdzono poszerzone i krete naczynia nad-
twardowki w kwadrancie dolnym (ryc. 4, 5, 6).

U wszystkich pacjentéw zastosowano leczenie operacyjne.
W 2 przypadkach wykonano trabekulektomige, a w 2 pozosta-
tych sklerektomig gteboka z implantem SKGel. Zabiegi operacyj-
ne wykonano w 6. miesigcu zycia oraz w 11. i 12. roku zycia.

phacomatosis, consecutive glaucoma, trabeculectomia.

Badania kontrolne przeprowadzano co 2 miesigce w pierwszym
roku, a nastepnie co 6 miesiecy w kolejnych latach. Badano
ostro$¢ wazroku, ci$nienie wewnatrzgatkowe, $rednice rogéwki,
dtugos¢ gatek ocznych, dno oczu i pole widzenia.

Wyniki

Przed zabiegiem operacyjnym |OP wynosito $rednio 35
mmHg (od 25 mmHg do 48 mmHg). U dwdch chorych przed
leczeniem operacyjnym stosowano leczenie farmakologiczne
(Betoptic, Trusopt), ktére jednak okazato sie nieskuteczne. We
wszystkich przypadkach, pomimo wykonanego zabiegu opera-
cyjnego, doszto do ponownego wzrostu ci$nienia wewnatrzgat-
kowego i postepu neuropatii jaskrowej, co wymagato wigczenia
leczenia farmakologicznego: $rednio po 6 miesigcach od wyko-
nanej sklerektomii oraz po 1 roku od trabekulektomii. Po zabiegu
I0OP wynosito $rednio 26,25 mmHg (od 22 mmHg do 32 mmHg).
2 pacjentéw wymagato terapii skojarzonej (2 leki przeciwjaskro-
we: Betopic, i/ lub Trusopt, i/ lub Xalatan), a u pozostatych 2
zastosowano monoterapie. Srednie 0P po wigczeniu leczenia
farmakologicznego wynosito 15,2 mmHg (od 12 mmHg do 18
mmHg). Uzyskano stabilizacje zmian morfologicznych na tarczy
n. Il oraz w polu widzenia, wszyscy pacjenci wymagajg jednak
podawania kropli. Wyniki przedstawia tabela I.

Dyskusja

Patomechanizm wzrostu cisnienia wewnatrzgtkowego i roz-
woju neuropatii jaskrowej w przebiegu zespotu Sturge'a-Webera
jest rézny u réznych pacjentéw. U dzieci wzrost IOP najczesciej

ISSN 0023-2157 Index 362646



Monika Oziesto-Kupczyk, BEATA UrBaN, MatGorzata MRueAcz, ALINA Bakunowicz-kazarczyk

Ryc. 1. 14-letnia pacjentka z naczyniakiem lewostronnym i jaskra Ryc. 4. 11-letni pacjent z naczyniakiem prawostronnym i jaskrg wtdr-
wtdrng OL. na OP.
Fig. 1. 14 years old patient with left facial angioma and glaucoma. Fig. 4. 11 years old patient with right facial angioma and glaucoma.

Ryc. 2. Dno OP w granicach normy. Ryc. 5. Poszerzone naczynia nadtwarddwki u 11-letniego pacjenta.
Fig. 2. Fundus of the right eye is normal. Fig. 5. 11 years old patient with winding episcleral blood vessels.

Ryc. 3. Dno OL — zagtebienie jaskrowe tarczy n. II. Ryc. 6. Dno OP — zagtebienie jaskrowe tarczy n.Il.

Fig. 3. Fundus of the left eye — glaucomatous excavation of the optic ~ Fig- 6. f‘un(;i'us of the right eye — glaucomatous excavation of the op-
disc. IC dIsC.
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Ocena skutecznosci leczenia jaskry w przebiegu zespotu Sturge’a-Webera

Wiek Srednie 0P 5 . . Srednie 0P po wiaczeniu
Przypadek ia iask d zabieai Srednie 10P po zabiegu leké iwiask h
Case rozpoznania jaskry przed zabiegiem Mean postoperative 10P ekow przeciwjaskrowyc
Age of diagnosis of glaucoma = Mean preoperative I0P Maen IOP after medication
1 6 miesiecy 32 26 17
2 10 lat 48 32 18
3 11 lat 25 23 12
4 14 lat 35 24 14
Tab. I.  Srednie IOP u pacjent6w z zespotem Sturge’a-Webera przed leczeniem i po nim.
Tab.l. Mean IOP of patients with Sturge-Weber syndrome before and after treatment.

wigze sie z izolowang trabekulodysgeneza, jaskra ujawnia sie
stosunkowo wcze$nie i moze doprowadzi¢ do rozwoju wolo-
ocza. U dorostych natomiast obecno$¢ malformacji naczynio-
wych spojéwki lub nadtwardéwki moze powodowac wzrost cis-
nienia w zytach nadtwardéwkowych, utrudniony odptyw cieczy
wodnistej i wtérny wzrost [OP (1,3).

Leczenie jaskry w przebiegu zespotu Sturge'a-Webera jest
trudne i budzi wiele kontrowersji. W pewnym stopniu zalezy
ono od stanu kata przesaczania. Leczenie farmakologiczne (B—
-blokery, analogi prostaglandyn, inhibitory angiotensyny) moze
by¢ skuteczne w przebiegu jaskry, ktéra ujawnia si¢ u dorostych,
natomiast jaskra wrodzona lub niemowleca wymaga zwykle in-
terwenciji chirurgicznej (3). Stosowane zabiegi operacyjne to: go-
niotomia, trabekulotomia, obwodowa irydektomia z kauteryzacjg
twardéwki (procedura Scheiego), zabiegi ztozone trabekulotomia-
-trabekulektomia, sklerektomia gieboka nieperforujaca (1,2,3,4).

Wielu chirurgéw preferuje wykonywanie goniotomii lub tra-
bekulotomii jako pierwotnego zabiegu w przebiegu jaskry w ze-
spole Sturge’a-Webera, zwlaszcza gdy wzrost ci$nienia i jaskra
wystgpig we wczesnym okresie zycia (1,2,3). Badania histo-
patologiczne usunietych gatek ocznych niemowlat z zespotem
Sturge’a-Webera potwierdzaja obecno$¢ zaburzen rozwojowych
w kacie przesaczania; sg one podobne do tych, ktére wystepuja
w jaskrze pierwotnie wrodzonej (grube beleczki, stabo rozwinie-
ta ostroga twardéwkowa oraz przesunigty do przodu przyczep
teczéwki) (1). W literaturze przedmiotu odnajdujemy wiele do-
niesien oceniajacych skuteczno$¢ goniotomii i trabekulotomii
w leczeniu jaskry wtérnej w zespole Sturge'a-Webera. Autorzy
wykazujg lepsze wyniki uzyskane po trabekulotomii niz po go-
niotomii (1). W celu uzyskania trwatego efektu terapeutycznego,
jakim jest obnizenie 10P, zwykle zachodzi konieczno$¢ kilkakrot-
nego powtdrzenia tych zabiegéw. Trabekulektomia wykonywa-
na w przebiegu jaskry w zespole Sturge'a-Webera jest bardziej
wskazana wéwczas, gdy wzrost I0P spowodowany jest wzro-
stem ci$nienia w zytach nadtwardéwkowych (1,2,3). Jednak
zabieg ten wigze sie z wigkszym ryzykiem wystapienia powiktan
$rddoperacyjnych i pooperacyjnych. W$rdd nich nalezy wymie-
ni¢ wysiek naczynidwkowy, krwotok wypierajgcy naczynidw-
kowy, pooperacyjne sptycenie komory przedniej czy odfgczenie
naczyniowki (1,2). Z tego powodu niektérzy chirurdzy zalecajg
profilaktyczne wykonanie tylnej sklerotomii, radioterapii, fotoko-
agulacji laserowej naczyniaka naczyniéwki lub elektrokauteryza-
cji anomalii naczyniowych w nadtwarddéwce (2).

U naszych pacjentéw nie obserwowalismy zadnych powikfan
$rod — i pooperacyjnych. Anil i Mandal zalecaja wykonanie zabiegu

Zlozonego trabekultomia-trabekulektomia, wykazujac jego skutecz-
no$¢ w leczeniu jaskry w przebiegu zespofu Sturge’a-Webera (3).
Po zabiegu tym we wszystkich oczach (10 oczu) I0P utrzymywato
sie ponizej 16 mmHg bez leczenia farmakologicznego przez okres
$rednio 27,6 miesiecy (12-64 miesigce). U 2 naszych pacjentow
w wieku 11 i 12 lat wykonano sklerektomie gtebokg nieperforuja-
cg, uzyskujgc obnizenie cisnienia wewnatrzgatkowego. Podobne
wyniki uzyskali takze Solomon i wsp. (4). Brak otwarcia komory
przedniej zmniejsza ryzyko wystapienia powiktan $réd- i poopera-
cyjnych. Obnizenie ci$nienia wewnatrzgatkowego w naszych bada-
niach byto jednak krétkotrwate i konieczne byto wiaczenie leczenia
farmakologicznego. Sklerektomia gteboka nieperforujgca jest jed-
nak zabiegiem godnym polecenia w przypadku, gdy naczyniak nad-
twardéwki uniemozliwia odpreparowanie ptatka twardéwki i wyko-
nanie trabekulektomii (4), nie jest jednak zalecany u dzieci (5).

Whioski
Leczenie jaskry wtdrnej w przebiegu zespofu Sturge’a-We-
bera jest trudne i zwykle niezadowalajgce.
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