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Cho ro ba Star gard ta jest naj czę ściej wy stę pu ją cą dys tro fią plam-
ki siat ków ki (czę stość w po pu la cji 1: 10 000). Mo że być dzie dzi czo-
na au to so mal nie re ce syw nie i do mi nu ją co, a gen ABCR (Star gardt 
gen) wy ka zu je du ży po li mor fizm i w ko lej nych ba da niach od kry wa-
ne są róż ne je go for my, wa run ku ją ce praw do po dob nie od mien ny 
prze bieg kli nicz ny cho ro by (2,4,8,9). Naj czę ściej wy stę pu je tzw. 
po stać kla sycz na, w któ rej pierw szym ob ja wem jest obu ocz ne 
znacz ne po gor sze nie ostro ści wzro ku mię dzy 7. a 10. ro kiem ży cia. 
W ni niej szej pra cy opi su je my ro dzi nę, w któ rej cho ro ba do tknę ła aż 
tro je z czwor ga dzie ci zdro wych ro dzi ców. 

Pacjenciimetody
Ba da niem ob ję to trzy dziew czyn ki w wie ku 4, 7 i 10 lat i ich 

13-le tni ego bra ta oraz ro dzi ców: 34-le tnią mat kę i 36-le tni ego oj ca. 
Ostrość wzro ku ba da no za po mo cą ta blic Snel le na, wi dze nie barw-
ne – ta bli ca mi pseu do izo chro ma tycz ny mi Ishi ha ry, dno oka – wzier-
ni ko wa niem bez po śred nim i po śred nim. Elek to re ti no gra fię bły sko-
wą ca ło po lo wą (ERG – stan dar do wa i barw na) i elek tro oku lo gra fię 

(EOG) wy ko na no za po mo cą apa ra tu elek tro fi zjo lo gicz ne go fir my 
LKC i pro gra mu UTAS E-2000. 

Wyniki
Istot ne ob ni że nie ostro ści wzro ku do 5/50 od oko ło 3 lat wy stę-

po wa ło u 13-le tni ego chłop ca. Stwier dzo no rów nież oczo pląs 
po zio my o zmien nym na si le niu i brak per cep cji barw po za bar wa mi 
pod sta wo wy mi. Nie pra wi dło wy re fleks z plam ki siat ków ki moż na 
by ło po rów nać do efek tu ku te go me ta lu. Zmia ny by ły sy me trycz ne 
w oboj gu oczach. U 7-le tniej dziew czyn ki ob ni że nie ostro ści wzro ku 
do 5/12 za uwa żo no w cza sie ru ty no we go ba da nia w szko le. Dziew-
czyn ka pra wi dło wo czy ta ła ta bli ce Ishi ha ry, a przy ba da niu dna 
oczu stwier dzo no ży we re flek sy z plam ki i do łecz ka. U po zo sta łych 
ba da nych człon ków ro dzi ny ostrość wzro ku bez ko rek cji wy no si ła 
5/5, na dnie oczu nie zna le zio no zmian cho ro bo wych. 

Pra wi dło we wi dze nie barw mia ły cór ki i mat ka. U oj ca stwier-
dzo no za bu rze nie wi dze nia barw w osi czer wo no -zi el onej. Ob ni żo-
ny współ czyn nik Ar de na w EOG (1,4) wy stą pił tyl ko u chłop ca, ale 
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u dwóch dziew czy nek (4- i 7-le tniej) za no to wa no nie pra wi dło we, 
znacz nie po ni żej nor my am pli tu dy szczy tu w fa zach ciem nej i ja snej 
(dark tro ugh, li ght pe ak). Prze bieg EOG po dob ny do uzy ska ne go 
u cho re go bra ta wska zy wał na praw do po do bień stwo ist nie nia cho-
ro by Star gard ta rów nież u tych dwóch sióstr (ryc. 1). 

ERG u chłop ca był znacz nie zre du ko wa ny w ada pta cji sko to po-
wej i pra wie znie sio ny w ada pta cji fo to po wej. Brak by ło po ten cja-

łów oscy la cyj nych. Po dob ne, cho ciaż mniej za awan so wa ne zmia ny 
wy stę po wa ły u 7-le tniej sio stry. Nie wiel kie ob ni że nie am pli tu dy fal 
a i b od po wie dzi czop ko wych w ERG oj ca, szcze gól nie po bły skach 
barw nych, by ło praw do po dob nie zwią za ne z dal to ni zmem. ERG 
mat ki i 10-le tniej cór ki by ły pra wi dło we i po dob ne do sie bie. U naj-
młod szej, 4-le tniej dziew czyn ki ERG nie wy ko na no. 

W ba da niu dwa la ta póź niej stwier dzo no po gor sze nie wi dze-
nia u dwóch dziew czy nek, u któ rych po dej rze wa no wcze śniej cho-
ro bę Star gard ta. Ostrość wzro ku star szej, te raz już 9-le tniej, wy no-
si ła 4/50, a młod szej, obec nie 6-le tniej – 5/6. Na dnie oczu u star-
szej zmie nił się re fleks z plam ki i za nikł re fleks z do łecz ka, po ja wi ły 
się za ry sy pier ście nio wa te go roz rze dze nia na błon ka barw ni ko we-
go w plam ce. U młod szej re flek sy plam ko we i do łecz ko we by ły 
pra wi dło we. 

Omówienie
Współ czyn nik Ar de na w EOG w cho ro bie Star gard ta jest opi sy-

wa ny za zwy czaj ja ko pra wi dło wy (5,7), nie znacz nie ob ni żo ny (1,6) 
lub nie pra wi dło wy w za awan so wa nym sta dium cho ro by (3). 
W ni niej szej pra cy zwra ca my uwa gę na istot ne zna cze nie od dziel nej 
ana li zy faz ciem nej i ja snej we wcze snym roz po zna niu pa to lo gii 
na błon ka barw ni ko we go. Do wo dy na ist nie nie tej pa to lo gii przed-
sta wi li ostat nio Zhang i wsp. (10). Wcze sna re duk cja po ten cja łów 

oscy la cyj nych w ERG u dzie ci nie by ła opi sy wa na, ale w ERG do ro-
słych opi sa li ją Mo lo ney i wsp. (6). Wy stą pie nie cho ro by u trój ki 
ro dzeń stwa wła ści wie wy klu cza moż li wość przy pad ko wej spon ta-
nicz nej mu ta cji. Nie stwier dzi ły śmy jed nak spe cy ficz nych cech 
w ERG lub EOG ro dzi ców, któ re mo gą wska zy wać na no si ciel stwo, 
jak to ma miej sce np. w zwy rod nie niu barw ni ko wym siat ków ki. 

Więk sze róż ni ce w ERG niż w EOG cho re go ro dzeń stwa w za leż-
no ści od wie ku są do wo dem na po stę pu ją cy cha rak ter cho ro by 
i pier wot ną lo ka li za cję pa to lo gii w na błon ku barw ni ko wym, co 
wtór nie pro wa dzi do stop nio we go uszko dze nia funk cji siat ków ki. 

Wniosek
Szcze gó ło wa ana li za ERG i EOG umoż li wia roz po zna nie lub 

po dej rze nie dys tro fii siat ków ki w sta dium przed kli nicz nym. 
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Ryc.1. EOG u ba da ne go ro dzeń stwa. 
Fig.1. EOG in exa mi ned chil dren.


