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Wrodzonaniepostępująca
ślepotanocna
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Summary:  Authors present diagnostic procedures and clinical features of the congenital stationary night blindness (CSNB) 
in 19 patients. Effective therapy of the concomitant ophthalmological pathologies usually improves patient's vision 
ability. 

Słowa kluczowe: ślepota zmierzchowa, dzieci, elektro-negatywny zapis ERG. 
Keywords: night blindness, children, negative ERG. 
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Wstęp
Wro dzo na nie po stę pu ją ca śle po ta noc na (CSNB – con ge ni tal 

sta tio na ry ni ght blind nes) sta no wi gru pę cho rób dzie dzicz nych, cha-
rak te ry zu ją cych się za bu rze nia mi wi dze nia zmierz cho we go ist nie ją-
cy mi od uro dze nia i nie po głę bia ją cy mi się oraz upo śle dzo ną ada pta-
cją do ciem no ści. Po raz pierw szy zo sta ła opi sa na w 1838 ro ku przez 
Cu nie re’a (wg 8) na pod sta wie ob ser wa cji sied miu ge ne ra cji jed nej 
ro dzi ny, w któ rej wy stę po wa ły oso by ze złym wi dze niem o zmierz-
chu, z za cho wa ny mi pra wi dło wy mi in ny mi funk cja mi ukła du wzro-
ko we go. W pi śmien nic twie zwra ca się uwa gę na czę ste współ wy stę-
po wa nie CSNB i krót ko wzrocz no ści. Jest to tłu ma czo ne bli skim usy-
tu owa niem ge nów od po wie dzial nych za oba scho rze nia (2,3). CSNB 
po win na być tak że bra na pod uwa gę w dia gno sty ce oczo plą su (9). 

Obec nie wy róż nia się CSNB z pra wi dło wym ob ra zem dna oczu 
oraz CSNB ze zmia na mi na dnie oczu (ang. Ogu chi di se ase, fun dus 
al bi punc ta tus, fleck re ti na of Kan do ri) (8,9). CSNB z pra wi dło wym 
ob ra zem dna oczu mo że dzie dzi czyć się au to so mal nie re ce syw nie 
i do mi nu ją co lub być re ce syw nie zwią za ne z płcią (6,8,10). Zgod nie 
z wy stę pu ją cy mi zmia na mi w za pi sie ERG wy od ręb nio no dwa ty py 
cho ro by (6,8,10). Typ I – Rig g sa – cha rak te ry zu je się bra kiem za pi su 
sko to po we go, typ II – Shu ber ta -Bor nsh eina – ce chu je się ne ga tyw-
nym za pi sem ERG. 

Celpracy
Ce lem pra cy jest ana li za pro ble mów dia gno stycz nych i po stę-

po wa nia te ra peu tycz ne go u dzie ci z CSNB, bez zmian na dnie oczu. 

Materiałimetody
Zba da no 19 dzie ci, w tym 6 dziew czy nek w wie ku 8-10 lat oraz 

13 chłop ców w wie ku 4-16 lat, u któ rych po stę po wa nie dia gno-
stycz ne po zwo li ło roz po znać wro dzo ną nie po stę pu ją cą śle po tę 
oczną. Zo sta ły one wy od ręb nio ne z 90- os ob owej gru py pa cjen tów, 
ba da nej w la tach 1998-2003 w na szej kli ni ce z po wo du za bu rzeń 

wi dze nia zmierz cho we go z nie pra wi dło wy mi za pi sa mi ERG. Oce na 
obej mo wa ła da ne z wy wia du, uwzględ nia ją ce ro dzin ne wy stę po-
wa nie do le gli wo ści, oraz stan na rzą du wzro ku. Ba da nie oku li stycz-
ne uwzględ nia ło okre śle nie ostro ści wzro ku za po mo cą ta blic Snel-
le na, ozna cze nie re frak cji (po po ra że niu ako mo da cji), oce nę od cin ka 
przed nie go w lam pie szcze li no wej, dno oczu me to dą bez po śred nią 
oraz po śred nią, wi dze nie barw ne na ta bli cach Ischi ha ry, an gio gra-
fię flu ore sce ino wą i ba da nie ERG. U 16 star szych dzie ci wy ko na no 
ba da nie pe ry me trycz ne. W ce lu dia gno sty ki róż ni co wej u 7 dzie ci 
ba da no wy wo ła ne po ten cja ły wzro ko we, u 6 – prze pro wa dza no 
to mo gra fię kom pu te ro wą gło wy i oczo do łów. 

Ba da nie ERG wy ko ny wa no apa ra tem UTA S-2000, stan dar do wym 
pro gra mem, uży wa jąc sty mu la cji świetl nej me to dą peł ne go po la ty pu 
Ganz feld oraz elek trod ER G-Jet, przy znie czu le niu ro gów ki 0,5% roz-
two rem Al ca iny, po roz sze rze niu źre nic, sto su jąc 30-m in ut owy czas 
ada pta cji do ciem no ści i 5-m in ut owy czas ada pta cji fo to po wej. 

Wyniki
U 13 pa cjen tów, oce nia jąc do trzech po ko leń wstecz, po twier-

dzo no ro dzin ne wy stę po wa nie scho rze nia. Wy ni ki ba dań za war to 
w ta be lach I i II. 

Wyj ścio wą i osta tecz ną ostrość wzro ku przed sta wio no na ryc. 1. 
Po pra wę ostro ści wzro ku uzy ska ło 14 dzie ci po za sto so wa niu 

na leż nej ko rek cji oku la ro wej oraz ob tu ra cji oka pro wa dzą ce go przy 
stwier dzo nym nie do wi dze niu i nie pra wi dło wej fik sa cji. U 2 dzie ci 
ostrość wi dze nia nie ule gła po pra wie mi mo za sto so wa ne go le cze-
nia. U 6 dzie ci prze pro wa dzo no le cze nie ope ra cyj ne ze za, uzy sku jąc 
rów no le głe usta wie nie ga łek ocznych.

U dwoj ga dzie ci stwier dzo no w ba da niu ERG wy ga szo ny za pis 
sko to po wy (ty pu I) (ryc. 2) z to wa rzy szą cym ob ni że niem am pli tu dy 
od po wie dzi fo to po wych, bez wy dłu żo ne go prze wod nic twa, u po zo-
sta łych 17 – za pi sy elek tro ne ga tyw ne (typ II) (ryc. 3) z pra wi dło wy-
mi za pi sa mi fo to po wy mi. 
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An gio gra fia flu ore sce ino wa nie wy ka za ła u żad ne go ba da ne go 
dziec ka pa to lo gii na błon ka barw ni ko we go siat ków ki. 

Omówienie
Cha rak te ry stycz ny wy wiad ro dzin ny, za pi sy ERG oraz pra wi dło-

wy ob raz an gio gra ficz ny po zwo li ły wy klu czyć u oma wia nych 
pa cjen tów wy stę po wa nie zwy rod nie nia barw ni ko we go siat ków ki 
i roz po znać mniej uciąż li wą ży cio wo przy czy nę złe go wi dze nia 
zmierz cho we go (4). Zwra ca uwa gę fakt, że mi mo znacz nej po pra-
wy ostro ści wi dze nia w wy ni ku po stę po wa nia te ra peu tycz ne go 
więk szość dzie ci nie osią gnę ła peł nej ostro ści wzro ku, a u dwóch 
dziew czy nek (sio stry) nie uzy ska no po pra wy wi dze nia. Na pod sta-
wie ob ra zu kli nicz ne go roz po zna no u nich współ ist nie ją cą hi po pla-
zję pla mek. W pi śmien nic twie brak do nie sień o po dob nej ko re la cji. 
Szu ka jąc wy tłu ma cze nia bra ku peł nej ostro ści wi dze nia u ba da-
nych dzie ci, na le ży wziąć pod uwa gę moż li wość jed no cze sne go 
wy stę po wa nia CSNB i za bu rzeń struk tu ral nych czy funk cjo nal nych 
w plam ce. Moż li we, że od po wiedź przy nio są ba da nia sku pia ją ce 
się na za bu rze niach zwią za nych z prze no sze niem po bu dze nia 
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Ryc.1. Wy ni ki wyj ścio wych i osta tecz nych po mia rów ostro ści wi dze nia. 
Fig.1. Re sults of ba se li ne and fi nal as ses sment of vi su al acu ity. 

Ryc.2. Za pis sko to po wy z ate nu acją, u gó ry – nor ma, u do łu – wy ga szo ny 
za pis sko to po wy. 

Fig.2. Sco to pic ERG with at te nu ation, up per cu rves: nor mal, lo wer 
cu rves: ab sent sco to pic ERG. 

Ryc.3. Za pis sko to po wy, po bu dze nie po je dyn czym bia łym bodź cem bez 
ate nu acji. U gó ry – nor ma, za pis dol ny – elek tro ujem ny. 

Fig.3. Sco to pic ERG wi tho ut at te nu ation. Up per cu rves – nor mal. Lo wer 
cu rves – ne ga ti ve ERG. 



511Suplement do Kliniki Ocznej 3 / 2004 (106)ISSN 0023-2157 Index 362646

BeataKocyŁa-Karczmarewicz,mirosŁawaGraŁeK,JadwiGaJuszKo,aGnieszKatrzeBicKa,Grażynasarti

511Suplement do Kliniki Ocznej 3 / 2004 (106)ISSN 0023-2157 Index 362646

po mię dzy fo to re cep to ra mi a ko mór ka mi dwu bie gu no wy mi na 
po zio mie ka na łów jo no wych i ich uwa run ko wa nia ge ne tycz ne 
(1,5,7). Obec nie, po usta le niu roz po zna nia po win no się dą żyć do 
mi ni ma li za cji za bu rzeń współ ist nie ją cych, ta kich jak wa dy re frak cji, 
nie do wi dze nie i zez. 

Wnioski
1. CSNB jest rzad kim scho rze niem wy stę pu ją cym ro dzin nie, ce chu-

ją cym się cha rak te ry stycz nym za pi sem ERG. 
2. Po stę po wa nie te ra peu tycz ne spro wa dza się do le cze nia współ-

ist nie ją cych za bu rzeń upo śle dza ją cych wi dze nie. 
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Patologia Przedleczeniem

 Poleczeniu


Abnormality Beforetreatment
 After

   treatment

nieprawidłowa ostrość wzroku
decreased visual acuity  16 (84%) 14 (74%)

zez / strabismus 6 (32%) 0

niedowidzenie / amblyopia 6 (32%) 0

Tab.II. Wy ni ki te ra pii pa to lo gii współ ist nie ją cych z CSNB – licz ba pa cjen-
tów. 

Tab.II. Out co me of tre at ment of con co mi tant ab nor ma li ties in pts with 
CSNB (no. of pts). 

 Parametrkliniczny Liczbapacjentów
 Clinicalmeasure No.ofpts

 prawidłowa ostrość wzroku 
 normal visual acuity 

3 (16%)

 oczopląs
 nystagmus 

6 (32%)

 prawidłowe widzenie barwne
 normal colour vision 

19 (100%)

 prawidłowe pole widzenia
 normal visual field 

19 (100%)

Tab.I. Ce chy kli nicz ne pa cjen tów nie wy ma ga ją ce lub nie pod le ga ją ce 
te ra pii. 

Tab.I. Cli ni cal me asu res – nor mal or untre ata ble. 


