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Rozlany zanik naczyniówki jest rzadko występującą dystrofią 
naczyniówki dziedziczącą się w sposób autosomalny dominują-
cy. Pierwsze objawy choroby w postaci pogorszenia widzenia 
centralnego oraz ślepoty zmierzchowej pojawiają się między 
4. a 5. dekadą życia. W badaniu okulistycznym początkowo 
stwierdza się okołotarczowy i pericentryczny zanik nabłonka 
barwnikowego siatkówki (RPE) oraz warstwy choriokapilarów, 
który stopniowo obejmuje całe dno oka. W zaawansowanych 
postaciach choroby dochodzi do zaniku większości dużych na-
czyń naczyniówki z uwidocznieniem twardówki. Naczynia siat-
kówkowe mogą być prawidłowe lub nieco zwężone. Rokowanie 
jest złe, ponieważ następuje wczesne zajęcie procesem choro-
bowym plamki (1).

Ze względu na rzadkość występowania rozlanej dystrofii 
naczyniówki postanowiliśmy przedstawić w niniejszym opra-
cowaniu przypadek 66-letniej kobiety, u której rozpoznano to 
schorzenie na podstawie wyników badania okulistycznego, 
angiografii fluoresceinowej oraz uzupełniających badań bio-
chemicznych.

Opis przypadku
Chora, lat 66, skierowana do Kliniki Okulistyki CMUJ w Kra-

kowie ze wstępnym rozpoznaniem choroideremii, od miesiąca 
skarżyła się na stopniowe pogorszenie ostrości wzroku oraz 
obecność szarej, nieruchomej plamy w centralnym polu wi-
dzenia, głównie oka lewego. Ponadto u pacjentki występowały 
utrzymujące się od kilku lat zaburzenia widzenia zmierzchowego. 

Chora w przeszłości nie była leczona okulistycznie, nie przecho-
dziła żadnych chorób ogólnych, leków na stałe nie przyjmowała. 
Wywiad rodzinny w kierunku występowania chorób okulistycz-
nych – ujemny.

U chorej przeprowadzono następujące badania: ocenę 
ostrości wzroku w dal i z bliska z użyciem tablic Snellena, test 
Amslera, pomiar ciśnienia wewnątrzgałkowego, badanie przed-
niego odcinka i dna oczu oraz angiografię fluoresceinową wraz 
ze zdjęciem dna oka w świetle podczerwonym. Ponadto ozna-
czono w surowicy poziom ornityny. Planowano także wykonanie 
badań genetycznych, jednak ostatecznie pacjentka nie wyraziła 
na nie zgody.

Na podstawie przeprowadzonego badania okulistycznego 
stwierdzono: ostrość wzroku w dal oka prawego (PO) -0,5 knp, 
oka lewego (LO) -0,25 knp, ostrość wzroku z bliska PO -0,5, 
LO -0,75. Test Amslera PO w normie, LO – w nosowej części 
plamkowego pola widzenia obecność względnego mroczka. Ciś-
nienie wewnątrzgałkowe: PO – 15 mmHg oraz LO – 16 mmHg. 
W przednim odcinku obojga oczu nie stwierdzono odchyleń od 
stanu prawidłowego. Badanie dna oka wykazało występowanie 
rozległego zaniku RPE oraz naczyń włosowatych naczyniówki 
w postaci „łat” na całym obszarze dna obojga oczu (ryc.1a i 1b). 
W obojgu oczach stwierdzono także zaniki obejmujące okolicę 
plamkową, większe w oku lewym.

Wczesne i późne fazy angiografii fluoresceinowej (ryc. 2a 
i 2b oraz 3a i 3b) oraz obrazowanie dna oka w świetle podczer-
wonym (ryc. 4a i 4b) wykazały występowanie rozległych, róż-
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nego kształtu i wielkości obszarów zaniku RPE oraz naczyń wło-
sowatych naczyniówki na całym obszarze dna oka.

Ryc. 1a i 1b. Kolorowa fotografia dna oka prawego i lewego.
Fig. 1a and 1b. The colour picture of the fundus of the right and left eye.

Ryc. 2a i 2b. Wczesna faza angiografii fluoresceinowej.
Fig. 2a and 2b. Early phase of fluorescein angiography.

Ryc. 3a i 3b. Późna faza angiografii fluoresceinowej.
Fig. 3a and 3b. Late phase of fluorescein angiography.

Poziom ornityny w surowicy był prawidłowy i wynosił 
87,692 umol/l (norma dla dorosłych kobiet to 36-96 umol/l). 
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Omówienie
Objawy podmiotowe i przedmiotowe u chorego z początko-

wym stadium rozlanej dystrofii naczyniówki są niespecyficzne 
i mogą prowadzić do postawienia błędnego rozpoznania. W diag-
nostyce różnicowej rozlanej dystrofii naczyniówki należy uwzględ-
nić choroideremię oraz zanik girlandowaty naczyniówki (1-6).

Choroideremia jest chorobą uwarunkowaną genetycznie 
(dziedziczenie jest recesywne, sprzężone z chromosomem X), 
występującą wyłącznie u mężczyzn. Cechą charakterystyczną 
tej dystrofii jest obecność zaników RPE i choriokapilarów przede 
wszystkim na środkowym obwodzie dna oka z zaoszczędzeniem 
obszaru plamkowego do późnych lat życia. Kobiety nosicielki 
wykazują łagodny, zwykle bezobjawowy plamisty zanik obwo-
dowy RPE i warstwy choriokapilarów oraz nakrapianie nabłonka 
barwnikowego siatkówki, a ostrość wzroku i pole widzenia po-
zostają prawidłowe (1,7,8). 

W opisanym przez nas przypadku zaniki RPE oraz warstwy 
choriokapilarów występowały w całym dnie oka oraz obejmo-
wały okolicę plamkową, co jest niezgodne z obrazem klinicznym 
choroideremii, dlatego też na tej podstawie wykluczono ten typ 
dystrofii naczyniówkowej.

Zanik girlandowaty siatkówki jest wywołany mutacją genu 
kodującego główny enzym degradacji ornityny – aminotransfe-
razę ornitynową. Niedobór tego enzymu, markera owej dystrofii, 
prowadzi do występowania podwyższonego stężenia ornityny 
w osoczu, moczu, płynie mózgowo-rdzeniowym oraz cieczy 
wodnistej. Pierwsze objawy choroby pojawiają się wcześnie, 
bo już w 2. dekadzie życia. Przybierają one postać krótkowzrocz-
ności oraz ślepoty zmierzchowej. W obrazie dna oka obserwuje 
się stopniowo zlewające się plamy obwodowego zaniku naczy-
niówkowo-siatkówkowego, któremu towarzyszą zmiany zwy-
rodnieniowe ciała szklistego. Zwykle pomiędzy 4. a 6. dekadą 
życia, z powodu zaniku geograficznego, występuje „ślepota 
prawna” (1,9,10). 

U naszej chorej pierwsze objawy choroby pojawiły się 
znacznie później, ostrość wzroku w dal wynosiła 0,5 i 0,25 od-
powiednio dla prawego i lewego oka, zaniki RPE i choriokapila-
rów obejmowały całe dna oczu, a poziom ornityny w surowicy 
krwi był prawidłowy, co pozwoliło na wykluczenie girlandowa-
tego zaniku naczyniówki.

Na podstawie przeprowadzonego badania okulistycznego, 
uzupełnionego o angiografię fluoresceinową oraz badanie pozio-
mu ornityny w surowicy krwi, postawiono rozpoznanie bardzo 
rzadkiego schorzenia, jakim jest rozlana dystrofia naczyniówki.
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Ryc. 4a i 4b. Zdjęcie w świetle podczerwonym prawego i lewego oka.
Fig. 4a and 4b. The infrared photography of the fundus of the right and left eye.
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