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Summary:

Purpose: To identify patterns of fundus autofluorescence (AF) in patients with Stargardt dystrophy and fundus flavimaculatus.

Material and methods: 20 patients in age 7 to 47 years with Stargardt dystrophy and fundus flavimaculatus, were examined.
Ophthalmic evaluation included nonstandarized Snellen visual acuity,complete ophthalmic examination, fluorescein angiography
and color fundus photographs. The autofluorescence images were obtained using a confocal scanning laser ophthalmoscope

HRAZ.

Results: In 15 patients lack or decreased AF signal in a foveal region with punctate diffuse spots with increased and decreased
AF signal extending far from the macular region were observed. In 4 patients apart from lack of the AF signal in the central area
punctate spots were restricted to the macular region. In 1 patient AF image was copletely normal.

Conclusions: Autofluorescence imaging allows for evaluation of the area with changes on the RPE level typical for this disease
and is helpful, noninvasive examination for diagnostic process in such patients. A wide variation in clinical phenotype can occur
in patients with Stargardt disease and fundus flavimaculatus. Obtained different fenotypes in autofluorescence imaging may
correlate with different clinical types of this disease, described in the literature.
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Wstep

Choroba Stargardta i fundus flavimaculatus jest dziedziczng
dystrofig siatkéwki, charakteryzujgca sie wystepowaniem jas-
nozéttych zmian w gtebszych warstwach siatkéwki. U wigkszo-
$ci chorych w przebiegu choroby rozwijajg sie zmiany zanikowe
w plamce. Choroba dziedziczy si¢ autosomalnie recesywnie
i dominujgco a mutacje dotycza genu ABCR, ktdéry wykazuje
duzy polimorfizm (1-3).

Wiele badan histopatologicznych potwierdzito wysoki po-
ziom lipofuscyny w komérkach nabfonka barwnikowego siat-
kéwki u chorych z chorobg Stargardta i fundus flavimaculatus
(4-7). Badania z uzyciem konfokalnego skaningowego oftalmo-
skopu laserowego wykazaty istnienie obszaréw o wzmozonym
sygnale autofluorescencji na dnie oka, co réwniez potwierdza
nadmierng akumulacje lipofuscyny w komérkach nabtonka bar-
wnikowego siatkéwki (8).

W naszej pracy zajeliSmy sie analiza obrazéw autofluore-
scencji dna oka u chorych z tym typem dystrofii.

Materiat i metody
Badania przeprowadzono w grupie 20 chorych (40 oczu).
W grupie tej byto 13 mezczyzn i 7 kobiet. Wiek chorych wahat

choroba Stargardta, fundus flavimaculatus, autofluorescencja dna oka, konfokalny skaningowy oftalmoskop laserowy.
Stargardt disease, fundus flavimaculatus, fundus autofluorescence, confocal scanning laser ophthalmoscope (CSLO).

od 7 do 47 lat ($rednia wieku 24 lata). Sredni czas trwania cho-
roby wynosit 8 lat (od 3 do 17 lat).

U wszystkich chorych wykonano badanie autofluorescenciji
dna oka z uzyciem konfokalnego skaningowego oftalmoskopu
laserowego HRAZ2 (Heidelberg Retina Angiograph 2), w ktérym
stosowane jest $wiatto lasera argonowego o dfugosci 488 nm,
a $wiatto emitowane jest odbierane po przej$ciu przez bariere
filtra (powyzej 500 nm). Zdjecia autofluorescencji dna oka obej-
mowaty 30° tylnego bieguna. Wykonano takze zdjecia ztozone
srodkowego obwodu siatkéwki. Oprécz tego u chorych wykona-
no pefne badanie okulistyczne, obejmujgce badanie ostro$ci wi-
dzenia na tablicy Snellena z najlepszg mozliwg korekcja, badanie
w lampie szczelinowej przedniego odcinka potaczone z oceng
dna oka, angiografie fluoresceinowg i dokumentacje fotograficz-

na.

Wyniki

Ostro$¢ widzenia badanych oczu z najlepsza mozliwg ko-
rekcja wynosita od 0,05 do 0,8 ($rednia — 0,2). U 19 chorych
stwierdzono brak sygnatu lub obnizony sygnat autofluorescen-
cji w centralnej cze$ci plamki oraz punktowe rozsiane zmiany
charakteryzujgce sig obnizonym lub wzmozonym sygnatem au-
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Ryc. 1. Obraz autofluorescenciji dna oka u chorego z dystrofig Stargardta. W centrum — obszar o zmniejszonym sygnale autofluorescencji otoczony
punktowanymi zmianami o obnizonym i podwyzszonym sygnale autofluorescenciji, siegajacymi $rodkowego obwodu siatkéwki (A). Fotogra-
fia dna oka tego samego chorego (B).

Fig.1.  Fundus autofluorescence image of the patient with Stargardt disease. Decreased autofluorescence signal in central area surrounded by pun-
ctate changes with decreased and increased autofluorescence signal extending to middle periphery of the retina (A). Fundus photograph of
the same patient (B).

Ryc. 2. Obraz autofluorescenciji dna oka u chorego z dystrofig Stargardta. W centrum — obszar o zmniejszonym sygnale autofluorescencji otoczony
punktowanymi zmianami o obnizonym i podwyzszonym sygnale autofluorescencji, ograniczonymi tylko do regionu plamki (A). Fotografia
dna oka tego samego chorego (B).

Fig. 2. Fundus autofluorescence image of the patient with Stargardt disease. Decreased autofluorescence signal in central area surrounded by
punctate changes with decreased and increased autofluorescence signal restricted to the macular region (A). Fundus photograph of the
same patient (B).

Ryc. 3. Obraz autofluorescencji dna oka u chorego z dystrofig Stargardta. Obraz autofluorescencji catkowicie prawidiowy (A). Fotografia dna oka
tego samego chorego (B).

Fig. 3. Fundus autofluorescence image of the patient with Stargardt disease. Normal fundus autofluorescence (A). Fundus photograph of the same
patient (B).
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tofluorescencji. U 15 chorych zmiany o charakterze punktowym
wykraczaty poza obszar plamki (ryc. 1).

U 4 chorych oprécz braku sygnatu lub zmniejszonego sygna-
tu w centralnej czesci plamki zmiany punktowe byty ograniczo-
ne do obszaru plamki (ryc. 2).

Interesujace jest to, ze u 1 chorej obraz autofluorescencji byt
catkowicie prawidtowy, a dno oka réwniez nie wykazywato od-
chylen od normy (ryc. 3).

Whyniki badania autofluorescencji nie zawsze korespondo-
waty ze zmianami widocznymi na dnie oka.

Omowienie

W obrazowaniu autofluorescencji dna oka obszary o zmniej-
szonym sygnale lub z brakiem sygnatu autofluorescencji odpo-
wiadajg miejscom, w ktdrym brak jest nabtonka barwnikowego
siatkéwki. Natomiast za gtéwne Zrédio zwigkszonego sygnatu
autofluorescencji dna oka uwaza sie lipofuscyne zgromadzong
w komdrkach nabtonka barwnikowego siatkéwki (9). W przy-
padku choroby Stargardta i fundus flavimaculatus cze$¢ tego
sygnatu moze pochodzi¢ réwniez z makrofagéw, ktére pochtone-
ty lipofuscyne uwolniong przez obumierajgce komdrki nabtonka
barwnikowego siatkéwki (6). Przedstawione wzory autofluore-
scencji dna oka u chorych z chorobg Stargardta pokazujg precy-
zyjnie obszary, w ktérych wystepuje patologiczne nagromadze-
nie lipofuscyny typowe dla tej choroby oraz zmiany zanikowe,
ktdére najczesciej wystepujg centralnie oraz w sposoéb rozsiany.
Punktowe zmiany zaniku nabtonka barwnikowego siatkéwki na-
stepujg prawdopodobnie w miejscach, gdzie wcze$niej obser-
wowano patologiczne nagromadzenie sie lipofuscyny.

Rézne fenotypy otrzymane w obrazowaniu autofluorescen-
cji korelujg prawdopodobnie z réznymi postaciami klinicznymi
schorzenia. Dotychczas opisano trzy fenotypy kliniczne opraco-
wane na podstawie angiografii fluoresceinowej oraz zdje¢ dna
oka i wynikéw badan elektrofizjologicznych (10-11). Poniewaz
nie u wszystkich chorych przeprowadzono badania elektrofi-
zjologiczne, nie mozna orzeka¢ co do korelacji z opisywanymi
weczesniej fenotypami.

Whioski

Badanie autofluorescencji dna oka pozwala na zobrazowanie
obszaru, w ktérym istniejg zmiany na poziomie nabtonka barwni-
kowego siatkéwki typowe dla tego schorzenia. Jest to nieinwa-
zyjne badanie, pomocne w diagnozowaniu choroby Stargardta.
Prawdopodobnie na podstawie wyniku takiego badania mozna
wnioskowac¢ o postaci klinicznej tej jednostki chorobowej, po-
trzebna jest jednak analiza badan przeprowadzonych na wigk-
szej grupie chorych i monitorowanie zmian autofluorescenc;ji
dna oka w trakcie choroby.
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