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Summary:

Stargardt's disease is one of the central retinal dystrophies with its onset in first two decades of life presenting gradual

decrease in visual acuity and typical features in fluorescein angiography. The aim of the study was to evaluate the macular

area in patients with diagnosed Stargardt's disease with the use of optical coherence tomography. 11patients (22 eyes) were

enrolled to the study. OCT examination revealed characteristic similar features of macular images in all patients. They

included decreased thickness of the retina, most prominent in foveola, and changes in external retinal layers: lack of

photoreceptors and nuclear external layer and changes in retinal pigment epithelium. Because of typical features in macular

appearance, optical coherence tomography may become a useful tool for confirming diagnosis of Stargardt's disease.
Stowa kluczowe: dystrofia plamki Stargardta, optyczna koherentna tomografia.
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Choroba Stargardta nalezy do centralnych dystrofii siatkéwki.
Ujawnia sie w wieku 7-15 lat i charakteryzuje si¢ obustronnym wysta-
pieniem zmian w okolicy plamkowej z towarzyszacym obnizeniem
ostrosci wzroku do okofo 0,1 oraz typowym obrazem w angiografii
fluoresceinowej. Skotopowy zapis erg. jest prawidfowy, natomiast foto-
powy moze by¢ obnizony (1). Choroba dziedziczy sie autosomalnie
recesywnie, a genem odpowiedzialnym za dystrofie Stargardta jest gen
kodujacy biatko transportowe dla witaminy A (2,3).

Stargardt's macular dystrophy, optical coherence tomography.

W poczatkowym okresie obustronnemu obnizeniu ostrosci
wzroku towarzysza niecharakterystyczne i czesto trudne do
uchwycenia zmiany na dnie oczu: brak jest refleksu z plamki, moze
wystapic przyproszenie barwnikiem. W okresie pdzniejszym zmia-
ny obecne w okolicy plamkowej, zazwyczaj w ksztatcie owalu,
okresla sie jako ,slad slimaka”, ,kuty metal” lub ,mtotkowaty
braz". W postaci zaawansowanej widoczne sg cechy zaniku war-
stwy barwnikowej siatkowki, najczesciej o ksztafcie owalu (ryc.
1a, 1b).

Ryc. 1a,b. Zmiany w okolicy plamkowej w przebiegu choroby Stargardta o réznym stopniu zaawansowania.

Fig. 1a,b. Macular changes at various stages of Stargardt's disease.

’¥1:] Klinika Oczna 2005, 107(10-12)
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Powyzszym zmianom mogq towarzyszy¢ zéttawe, réznoksztattne
(okragte, owalne lub przypominajace rybie ogonki) ogniska — tzw. fun-
dus flavimaculatus, ktére moga otacza¢ plamke lub obejmowac caty
biegun tylny, siegajac az do $rodkowego obwodu siatkéwki (4) (ryc. 2).

Przyjmuje sie, ze choroba Stargardta i fundus flavimaculatus sq
odmianami tej samej choroby, mimo ze wystepuja w réznym czasie
i réznig sie rokowaniem.

Optyczna koherentna tomografia jest uznang metoda nieinwa-
zyjnej diagnostyki schorzen siatkéwki, zwtaszcza okolicy plamko-
wej. Wykorzystywano jg w badaniach obrzeku plamki réznego
pochodzenia do oceny zmian degeneracyjnych, otworéw w plamce
oraz w obrazowaniu schorzen z pogranicza siatkéwki i ciata szkliste-
go. Duza rozdzielczos¢ metody pozwala na pomiary w obrebie

Ryc. 2. Zmiany o typie fundus flavimaculatus otaczajace plamke.
Fig. 2. Changes in the form of fundus flavimaculatus surrounding macula.
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Ryc. 3. Grubosc¢ siatkdwki u pacjenta z chorobg Stargardta: na brzegach
dotka nie przekracza 200 um, w doteczku obniza si¢ do 0 um.
Zwraca uwage brak dwugarbnego ksztattu wykresu.

Thickness of the retina in macular area in Stargardt's disease: at
the edge of fovea does not exceed 200 um, in foveola the
thickness is decreased to 0 um. The lack of two-humped shape of
the retinal thickness diagram.

Fig. 3.

siatkéwki z dokfadnoscig do kilkunastu um, a przekroje przypomi-
najace preparaty histologiczne pozwalaja na ocene zmian morfolo-
gii poszczegdlnych warstw siatkéwki (5,6,7).

Cel pracy

Celem pracy jest ocena zmian w okolicy plamkowej w badaniu
OCT u pacjentéw z choroba Stargardta o réznym stopniu zaawan-
sowania.

Ryc. 4. Obraz prawidtowej siatkdwki w optycznej koherentnej tomografii:
w warstwach zewnetrznych widoczny wyrazny ciemny prazek o
niskim wspétczynniku odbicia odpowiadajacy warstwie jadrzaste]
zewnetrznej oraz fotoreceptorom. Jednorodne odbicia z warstwy
nabtonka barwnikowego.

OCT image of healthy retina: distinct dark line of low reflectivity
corresponding to nuclear external layer and photoreceptors.

Fig. 4.

Ryc. 5. Typowy obraz okolicy plamkowej w chorobie Stargardta. Brak
prazka odbi¢ z warstwy jadrzastej zewnetrznej i fotoreceptorow
w centralnej czesci plamki. Zmiany w nabtonku barwnikowym
i ogniskowe wzmocnienia odbic¢ z naczynidwki.

Typical macular OCT image in Stargardt's disease. The lack of line
corresponding to nuclear external layer and photoreceptors in the
centre of the macula. Changes in retinal pigment epithelium and
focally enhanced reflection from the choroid.

Fig. 5.
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Choroba Stargardta w obrazie optycznej koherentnej tomografii

Materiat i metoda

Badania przeprowadzono u 11 pacjentow (7 kobiet, 4 mez-
czyzn) w wieku od 17 do 47 lat z ostroscig wzroku od 2/50 do 0,2
z najlepsza korekcjg. U wszystkich pacjentéw rozpoznanie potwier-
dzone byfo badaniem klinicznym oraz angiografig fluoresceinowa.
Badanie OCT okolic plamkowych wykonywano po rozszerzeniu
zrenic wedfug rutynowej procedury. Ocenie poddano wyglad i gru-
bos¢ siatkéwki oraz morfologie nabtonka barwnikowego, poszuku-
jac cech charakterystycznych dla badanej grupy. Pomiary grubosci
siatkdwki wykonywano w 5 wybranych punktach na skanach pozio-
mych przechodzacych przez doteczek, a uzyskane wartosci porow-
nywano z wartosciami grubosci siatkéwki uzyskanymi w grupie 15

zdrowych ochotnikéw (30 oczu).

Wyniki

U wszystkich pacjentéw w badaniu OCT grubosc¢ siatkowki byta
zmniejszona w catym obszarze plamkowym. Na skroniowym i noso-
wym brzegu dotka wynosita odpowiednio 135 i 148 um — byta wiec
dwukrotnie mniejsza w poréwnaniu z grupg kontrolna (odpowied-
nio 273 i 285 um). Najwieksze Scienczenie zaobserwowano
w doteczku, w ktérym grubos¢ siatkéwki zmniejszata sie do zera (w
grupie kontrolnej: 149 um) (ryc. 3, tab. I). Zaobserwowano réwniez
mniejszg grubos¢ siatkdwki na brzegach dotka w poréwnaniu z gru-
boscig w punktach potozonych skrajnie od dofeczka, podczas gdy

Pacjent | Oko | Ostro$¢ wzroku Grubos¢ siatkowki
Patient | Eye Visual acuity Retinal thickness
2,75 mm skroniowo Skroniowy Doteczek | Nosowy brzeg dotka | 2,75 mm nosowo
od doteczka brzeg dotka Foveola Nasal edge od doteczka
2,75 mm temporally Temporal of the fovea 2,75 mm nasally
from the foveola edge of the fovea from the foveola
PM opP 4/50 155 122 0 129 170
oL 4/50 134 115 0 129 157
DL opP 0,1 144 124 0 145 180
oL 0,1 152 124 0 150 186
KA oP 0,15 160 150 0 160 180
oL 0,15 173 130 0 169 192
SE oP 0,15 193 170 0 175 200
oL 0,15 200 176 0 169 198
MM oP 3/50 155 133 0 145 176
oL 3/50 152 129 0 139 170
SB opP 4/50 162 130 0 144 170
oL 4/50 168 134 0 146 174
Zl opP 0,2 176 148 0 155 188
oL 0,2 170 142 0 154 185
WR oP 2/50 142 120 0 135 170
oL 2/50 146 118 0 138 172
DK opP 0,1 136 118 0 129 162
oL 0,1 140 124 0 134 170
SS opP 0,2 170 135 0 162 188
oL 0,2 168 137 0 150 182
DE opP 0,2 185 147 0 162 192
oL 0,2 178 140 0 138 190
Srednia grubos¢ siatkdwki
Mean retinal thickness
Choroba Stargardta 162 + 18 135+ 16 0 148 + 14 180 = 11
Stargardt disease
Norma 223 £ 14 273 =13 149 = 10 285 = 12 245 = 14
Controls
Tab. I.  Grubosc¢ siatkdwki okolicy plamkowej u pacjentéw z chorobg Stargardta.

Tab. I. Retinal thickness in macular area in patients with Stargardt disease.
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w grupie kontrolnej grubos¢ siatkéwki osiggata maksimum na brze-
gach dotka, powodujgc dwugarbny ksztaft wykresu grubosci siat-
kéwki.

Morfologia warstw siatkéwki u wszystkich badanych pacjentéw
réznita sie od wygladu siatkdwki osob zdrowych. Réznice dotyczyty
gtownie zewnetrznych warstw siatkowki. Obecny u oséb zdrowych
wyrazny prazek o niskim wspotczynniku odbicia, odpowiadajacy
warstwie jgdrzastej zewnetrznej oraz fotoreceptorom (ryc. 4),
u pacjentéw z choroba Stargardta byt stabo widoczny, zwtaszcza
w centralnej czesci plamki (ryc. 5).

Zmiany w nabfonku barwnikowym wynikaty ze zmian zaniko-
wych obejmujgcych te warstwe i towarzyszyto im proporcjonalne
do stopnia atrofii ogniskowe wzmocnienie odbic z naczynidwki (ryc.
5). Prazek odbic¢ z nabtonka barwnikowego siatkéwki charakteryzo-
wat sie niewielkimi nieregularnosciami grubosci.

Nie zaobserwowano istotnych réznic w obrazie OCT w przypad-
kach pacjentéw z ré6znym obrazem oftalmoskopowym.

Omoéwienie

Rozpoznanie choroby Stargardta stawia sie na podstawie obra-
zu klinicznego oraz badan dodatkowych, wsréd ktérych najwieksze
znaczenie ma angiografia fluoresceinowa.

We wczesnym okresie choroby w angiografii obserwuje sie tzw.
objaw ciemnej naczynidwki lub ciszy naczynidwkowej, wynikajacy
z nagromadzenia lipofuscyny na poziomie nabfonka barwnikowe-
go. Brak tego objawu nie wyklucza jednak choroby Stargardta (8).
W pdéznych stadiach widoczne sa cechy centralnej atrofii naczyniow-
ki. W polu widzenia obserwuje sie zmiany o typie centralnych
mroczkéw wzglednych w poczatkowym okresie oraz mroczkéw
bezwzglednych w okresach pozniejszych (4).

W celu rozszerzenia mozliwosci diagnostyki do badan krazenia
naczyniéowkowego w chorobie Stargardta wykorzystywano réwniez
angiografie indocyjaninowa (9). Badaniem przydatnym jest elektro-
retinografia: erg. wykrywa wieloogniskowe obszary dysfunkgji
plamki juz we wczesnych stadiach choroby, nawet u pacjentéw
z prawidfowa ostroscig wzroku i bez zmian na dnie oczu (10).
W badaniach okulograficznych stwierdza sie odpowiedz podnormal-
ng, co wskazuje na rozlane zaburzenia funkgji nabfonka barwniko-
wego (4).

W badaniach histologicznych choroby Stargardta stwierdzono
zanik czopkéw w okolicy plamkowej oraz czopkéw i precikéw
w obszarze okofoplamkowym. Mogtoby to ttumaczy¢ stwierdzone
w naszych badaniach istotne zmniejszenie grubosci siatkdwki
w obszarze plamki oraz etiologie zmian morfologicznych w war-
stwach zewnetrznych. Dochodzi réwniez do zmian w komérkach
nabtonka barwnikowego (4). Komérki te s wieksze niz prawidtowe
i zawierajg duzo PAS-dodatniej substancji — identyfikowanej jako
lipofuscyna (11).

Ze wzgledu na charakterystyczny obraz metode OCT mozna
traktowac jako jedng z metod diagnostycznych potwierdzajacych
pierwotnie postawione rozpoznanie. Badania nasze przeprowadzo-
ne bylty u pacjentéw z potwierdzong chorobg i zwykle w fazach
pdzniejszych choroby. Pozostaje do rozwiagzania problem okreslenia
charakterystyki obrazu OCT zmian w okresie poczatkowym choroby,
kiedy zmiany wziernikowe s jeszcze niecharakterystyczne, co stwo-
rzytoby mozliwos¢ jej wezesniejszego wykrycia. Wymaga to prowa-
dzenia dalszych badan i dtugoterminowej oceny prospektywne;.

Whiosek

Badanie OCT w chorobie Stargardta wykazuje typowe, charak-
terystyczne cechy morfologiczne okolicy plamkowej i moze by¢
zastosowane jako metoda diagnostyczna potwierdzajaca pierwotne
rozpoznanie.
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