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Dys tro fia plam ko wa ta ro gów ki (DPR) zo sta ła po raz pierw szy 
opi sa na w 1890 ro ku przez A. Gro eno uwa (we dług 3). Po le ga ona 
na wy stę po wa niu plam ko wa tych zmęt nień na ca łej po wierzch ni 
ro gów ki, obej mu ją cych ca łą jej gru bość. Ob ja wy kli nicz ne po ja wia ją 
się w pierw szej de ka dzie ży cia i ma ją po stać ma łych nie re gu lar nych 
pla mek, znaj du ją cych się głów nie w cen trum i przed niej czę ści isto ty 
wła ści wej ro gów ki. Ma ją one ten den cje do po więk sza nia się i zle-
wa nia. W póź niej szym sta dium cho ro by zmia ny obej mu ją bło nę 

De sce me ta i śród bło nek. Po wierzch nia ro gów ki sta je się nie rów na 
w wy ni ku na gro ma dze nia zmęt nień pod na błon kiem i do cho dzi do 
na wra ca ją cych ubyt ków na błon ka ro gów ki, cze mu to wa rzy szy świa-
tło wstręt oraz do le gli wo ści bó lo we. W za leż no ści od po pu la cji DPR 
sta no wi od 10 do 75% dys tro fii ro gów ki wy ma ga ją cych prze szcze pu 
(5,10). Ja ko cho ro ba o ty pie dzie dzi cze nia au to so mal nym re ce syw-
nym jest czę ściej spo ty ka na w spo łecz no ściach za mknię tych, ta kich 
jak Is lan dia, gdzie jest po wo dem 1/3 wszyst kich wy ko ny wa nych 
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Summary: Purpose: The study reports the results of a histological and ultrastructural examination of the corneal button, obtained 
during penetrating keratoplasty from patient with clinically recognized macular corneal dystrophy. 

 Material and methods: 34-year-old male patient suffering from macular corneal dystrophy (MCD) has been treated on 
corneal epithelium defect and photophobia since his early childhood. Visual acuity was decreased on the Snellen test 
chart to 0,02. Slit-lamp examination, and ultrasonographical measurement of the cornea's thickness were performed. 
Removed during penetrating keratoplasty corneal button was divided into two pieces. One of them was prepared in 
standard procedure for histological examination in the light microscopy after having been stained with hemotaxylin 
and eosin, alcian blue and paS – method. From the other part, slides for ultrastructural examination in the transmission 
electron microscopy were prepared with the use of standard method. The family history from the patient was also 
taken, and available relatives have undergone examination in search of typical MCD symptoms. 

 Results: Slit-lamp examination findings revealed diffuse, from limbus to limbus, stromal opacification. In measurement 
by pachymeter cornea's thickness was reduced. In the light microscopy, in typical stained slides, delaminations within 
stroma and deficit of endothelial cells were observed. After being stained with alcian blue, dark blue deposits in the 
places of delamination became visible. By transmission electron microscopic examination, intracellular and extracellular 
deposits were detected in the stroma, Descemet membrane and endothelium. Distended keratocytes with enormous 
vacuoles containing abnormal material were found. Pedigree was typical for autosomal recessive inherited disease. 

 Conclusions: Histological and ultrastructural diagnosis is a basis of recognition of macular corneal dystrophy. Analysis 
of the pedigree as well as ultrasonographical measurement of the cornea's thickness is very helpful to establish the 
right diagnosis. 
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Key words: macular corneal dystrophy, ultrastructure, histopathology. 

PRACE KAZUISTYCZNE

(15)



69Klinika Oczna 2004, 106(1-2)ISSN 0023-2157 Index 362646

ke ra to pla styk (6). De fekt ge ne tycz ny u cho rych na DRP ty pu pierw-
sze go zlo ka li zo wa ny jest w dłu gim ra mie niu szes na ste go chro mo so-
mu, w ty pie dru gim zaj mu je praw do po dob nie to sa mo lo ci (16q22), 
co mu sia ło by być po twier dzo ne do dat ko wy mi ba da nia mi (13). Kon-
se kwen cją mu ta cji jest de fekt en zy mu, spe cy ficz nej sul fo trans fe ra zy, 
od po wie dzial ne go za przy łą cza nie reszt sul fo no wych do siar cza nu 
ke ra ta nu (4,12). Siar czan ke ra ta nu, wcho dzą cy w skład pro te ogli ka-
nów, jest jed nym z głów nych związ ków od po wie dzial nych za wią za-
nie wo dy w ro gów ce i sta bi li za cję pra wi dło wej struk tu ry włó kien 
ko la ge no wych. Nie pra wi dło wo ści w bu do wie te go gli ko za mi no gli-
ka nu po wo du ją za bu rze nie re gu lar ne go utka nia ko la ge nu, ścień cze-
nie ro gów ki i zmniej sze nie jej przej rzy sto ści (1,9,10). Siar czan ke ra-

ta nu ze zmniej szo ną ilo ścią reszt sul fo no wych lub ich po zba wio ny 
od kła da się w po sta ci zło gów w isto cie wła ści wej, ke ra to cy tach, 
bło nie De sce me ta i śród błon ku ro gów ki (8). Ze wzglę du na wy stę po-
wa nie re agu ją ce go ze spe cy ficz ny mi prze ciw cia ła mi siar cza nu ke ra-
ta nu w su ro wi cy i ro gów ce wy róż nio no trzy ty py DPR (tab. I) 
(7,11,14). W ty pie pierw szym brak re ak cji tych że prze ciw ciał jest 
ob ser wo wa ny tak że w chrzą st ce, co prze ma wia za ogól no ustro jo-
wym cha rak te rem scho rze nia (2). 

Celempracy jest przed sta wie nie wy ni ków ba da nia hi sto lo gicz-
ne go i ul tra struk tu ral ne go ro gów ki uzy ska nej w trak cie ke ra to pla-
sty ki drą żą cej od pa cjen ta z kli nicz nie roz po zna ną DPR. 

Materiałimetodyka
Pa cjent, lat 34, z roz po zna ną na pod sta wie ty po wych ob ja-

wów kli nicz nych dys tro fią plam ko wa tą ro gów ki (ryc. 1) był le czo ny 
od dzie ciń stwa z po wo du na wra ca ją cych ubyt ków na błon ka i świa-
tło wstrę tu. Z po wo du utra ty przez nie go ostro ści wi dze nia do 0,02 
zde cy do wa no się na wy ko na nie prze szcze pu drą żą ce go ro gów ki 
pra we go oka. Przed za bie giem ba da no pa cjen ta w lam pie szcze li no-
wej oraz wy ko na no ul tra so no gra ficz ny po miar gru bo ści ro gów ki 
pa chy me trem Pa xis 2. Pła tek ro gów ko wy uzy ska ny pod czas wy ko na-
nej ke ra to pla sty ki drą żą cej po dzie lo no na dwie czę ści. Część prze zna-
czo ną do ba dań w mi kro sko pie świetl nym po utrwa le niu w 10% 
roz two rze for mal de hy du prze pro wa dzo no ru ty no wą tech ni ką do 
skraw ków pa ra fi no wych. Pre pa ra ty gru bo ści 5 mi kro me trów bar wio-
no he mo tak sy li ną i eozy ną, me to dą paS oraz błę ki tem al cia nu. Dru gą 
po ło wę płat ka utrwa lo no w 2,5% roz two rze glu ko ral de hy du na bu fo-
rze ka ko dy lo wym. Przy go to wa ne w spo sób ty po wy prób ki tkan ko we 
za to pio no w ży wi cy epok sy do wej. Blocz ki kro jo no ul tra mi kro ke ra to-
mem na skraw ki ul tra cien kie o gru bo ści 0,05 mi kro me tra. Pre pa ra ty 
kon tra sto wa ne roz two ra mi octa nu ura ny lu i cy try nia nu oło wiu ob ser-
wo wa no w trans mi syj nym mi kro sko pie elek tro no wym JEM 100CX. 
Do dat ko wo ze bra no wy wiad ro dzin ny od pa cjen ta i prze ba da no 
do stęp nych człon ków ro dzi ny pod wzglę dem wy stę po wa nia ob ja-
wów kli nicz nych ty po wych dla DPR. 
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Ryc.1. Kli nicz ny ob raz DPR pra we go oka 34-le tni ego pa cjen ta z ostro ścią 
wzro ku 0,02. Wi docz ne są licz ne, nie re gu lar ne go kształ tu zmęt nie-
nia w ob rę bie przy mglo nej ro gów ki. 

Fig.1. Cli ni cal pic tu re of MCD in the ri ght eye of a 34- year-old ma le 
pa tient with vi su al acu ity 0,02. Nu me ro us ir re gu lar sha ped opa ci-
ta tes wi thin ha zy cor nea are se en. 

Ryc.2. Prze krój hi sto lo gicz ny przez ro gów kę uzy ska ną od pa cjen ta z DPR 
pod czas wy ko ny wa nia ke ra to pla sty ki drą żą cej. Wi docz ne są roz war-
stwie nia w ob rę bie ma cie rzy (du ża strzał ka) i de fi cyt ko mó rek śród-
błon ka (ma ła strzał ka). Bar wie nie he mo tak sy li ną i eozy ną x 150. 

Fig.2. Hi sto lo gi cal sec tion of cor ne al tis sue re mo ved du ring of the pe ne-
tra ting ke ra to pla sty from pa tient with MCD shows de la mi na tions 
wi thin stro ma (big ar row) and de fi cit of en do the lial cells (small 
ar row). Sta ining with he ma to xy lin and eosin x 150. 

Ryc.3. Prze krój hi sto lo gicz ny przez ro gów kę uzy ska ną od pa cjen ta z DPR 
pod czas wy ko ny wa nia ke ra to pla sty ki drą żą cej. Wi docz ne wy bar-
wio ne na ciem no nie bie sko zło gi w miej scu roz war stwień ma cie rzy 
(strzał ka). Bar wie nie błę ki tem al cia nu x 200. 

Fig.3. Hi sto lo gi cal sec tion of cor ne al tis sue re mo ved from pa tient with 
MCD du ring of the pe ne tra ting ke ra to pla sty shows sta ined dark 
blue de po sits in the pla ces of de la mi na tions wi thin stro ma (ar row). 
Sta ining with al cian blue x 200. 
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Wyniki
Bio mi kro sko po wo za ob ser wo wa no obec ność plam ko wa tych 

zmęt nień obej mu ją cych ca łą po wierzch nię i gru bość ro gów ki. 
Pa chy me trycz ny po miar wy ka zał re duk cję gru bo ści ro gów ki za rów-
no w cen trum, jak i na ob wo dzie do śred niej war to ści 400 mi kro-
me trów. W mi kro sko pie świetl nym w pre pa ra tach bar wio nych 
ru ty no wo uwi docz nio no nie zmie nio ny na bło nek ro gów ki i isto tę 
wła ści wą z roz war stwie nia mi po wy płu ka nej za war to ści. W ob ra zie 
we wnętrz nej po wierzch ni bło ny De sce me ta za uwa żo no zmniej szo-
ną liczba ko mó rek. Na ca łym ba da nym od cin ku zna le zio no tyl ko 
kil ka ko mó rek, mo gą cych od po wia dać roz płasz czo nym ko mór kom 
śród błon ka (ryc. 2). W bar wie niu wy biór czym, w miej scach roz war-
stwień, wi docz ne by ły ciem no nie bie skie zło gi. Pa to lo gicz ny ma te-
riał, po dob nie jak roz war stwie nia, ukła dał się li nij nie, rów no le gle 
do po wierzch ni ro gów ki, z naj więk szą ku mu la cją tuż pod na błon-
kiem (ryc. 3). Stwier dzo no tak że ścień cze nie wszyst kich warstw 
ro gów ki. W ba da niu w mi kro sko pie elek tro no wym wy kry to 
we wnątrz- i ze wną trz ko mór ko we zło gi w ob rę bie isto ty wła ści wej, 
bło ny De sce me ta i na błon ka. Ke ra to cy ty za wie ra ły obrzmia łe mi to-
chon dria oraz licz ne, ol brzy mie, de for mu ją ce ob ry sy ko mó rek wa ku-
ole (ryc. 4). Nie któ re wod nicz ki by ły pęk nię te, a na gro ma dzo ny 
w nich pa to lo gicz ny ma te riał – wy sy pa ny do prze strze ni mię dzy ko-
mór ko wej (ryc. 5). Z ze bra ne go od pa cjen ta wy wia du ro dzin ne go 
wy ni ka ło, że je go ro dzi ce nie skar ży li się na do le gli wo ści ze stro ny 
na rzą du wzro ku i po za do bo rem ko rek cji oku la ro wej nie wy ma ga li 
le cze nia oku li stycz ne go. U sio stry pa cjen ta roz po zna no kil ka lat 
te mu DPR, obec nie jej ostrość wzro ku wy no si 0,1. W ba da niu 
w lam pie szcze li no wej wi docz ne by ły zmia ny cha rak te ry stycz ne dla 
te go scho rze nia. Pod czas ba da nia dzie ci pa cjen ta i dzie ci je go sio-
stry nie stwier dzo no obec no ści ob ja wów DPR (ryc. 6). 

Omówieniewyników
W ba da niu w mi kro sko pie świetl nym i elek tro no wym uwi docz-

nio no zmia ny opi sy wa ne ja ko ty po we dla DPR. Pod czas bar wie nia 
dla ba dań hi sto lo gicz nych nie sto so wa no od czyn ni ków spe cy ficz nych 
dla in nych dys tro fii śród miąż szo wych ro gów ki (tab. II), po nie waż uzy-

ska no po zy tyw ną re ak cję zło gów z błę ki tem al cja nu, któ re go uży cie 
su ge ro wał ob raz kli nicz ny. 

Ścień cze nie wszyst kich warstw ro gów ki, za ob ser wo wa ne w pre-
pa ra tach hi sto lo gicz nych, po twier dzi ło słusz ność wy ko na nia po mia ru 
gru bo ści ro gów ki ja ko ba da nia pod sta wo we go w dia gno sty ce. Uzy-
ska ne wy ni ki ba dań sta no wią po twier dze nie słusz no ści za sto so wa nia 
ke ra to pla sty ki drą żą cej ja ko po stę po wa nia te ra peu tycz ne go w przy-
pad ku te go scho rze nia. Prze szczep war stwo wy i la se ro wa fo to abla cja 
nie mia ły by za sto so wa nia ze wzglę du na umiej sco wie nie zmian 
rów nież w śród błon ku. Wy nik ba da nia ro dzi ny opi sy wa ne go pa cjen ta 
był ty po wy dla cho ro by dzie dzi czo nej au to so mal nie re ce syw nie. 
Rów nież on po twier dził dia gno zę, któ ra jest istot na tak że dla okre śle-
nia ry zy ka wy stą pie nia scho rze nia u dzie ci cho re go. Po za przy pad ka-
mi, w któ rych ro dzi ce są spo krew nie ni, jest ono nie wiel kie, w od róż-
nie niu od ry zy ka wy stę pu ją ce go w dys tro fii ziar ni stej i sia tecz ko wa-
tej, dzie dzi czo nych au to so mal nie do mi nu ją co, wy no szą ce go 50%. 
Pra wi dło wo po sta wio ne roz po zna nie cho ro by wy ja śnia przy czy nę 
wy stę po wa nia na wra ca ją cych ubyt ków na błon ka, cha rak te ry stycz-
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Ryc.4. Zdję cie pre pa ra tu w trans mi syj nym mi kro sko pie elek tro no wym – 
pła tek ro gów ki uzy ska ny pod czas wy ko ny wa nia ke ra to pla sty ki 
drą żą cej. Wi docz ny roz dę ty ke ra to cyt za wie ra ją cy ol brzy mie wod-
nicz ki (strzał ka), wy peł nio ne pa to lo gicz nym ma te ria łem (5,5 x 
10000). 

Fig.4. Trans mis sion elec tron mi cro graph of cor ne al but ton re mo ved 
du ring of the pe ne tra ting ke ra to pla sty from pa tient with MCD. 
Di sten ded ke ra to cy te with enor mo us va cu oles (ar row) con ta ining 
pa tho lo gi cal ma te rial shown on the pic tu re (5,5 x 10000). 

Ryc.5.  Zdję cie pre pa ra tu w trans mi syj nym mi kro sko pie elek tro no wym – 
pła tek ro gów ki uzy ska ny od pa cjen ta z DPR pod czas wy ko ny wa nia 
ke ra to pla sty ki drą żą cej. Wi docz ne pę ka ją ce wod nicz ki ke ra to cy tów 
z wy sy pu ją cym się do prze strze ni ko mór ko wej pa to lo gicz nym 
ma te ria łem (6,6 x 10000). 

Fig.5. Trans mis sion elec tron mi cro graph of cor ne al but ton re mo ved at the 
ti me of pe ne tra ting ke ra to pla sty from pa tient with MCD Cre vi ced 
va cu oles with ab nor mal ma te rial po uring out the stro ma shown on 
the pic tu re (6,6 x 10000). 

Ryc.6. Drze wo ge ne alo gicz ne opi sy wa ne go pa cjen ta. Wi docz na dwój ka 
ro dzeń stwa z DPR oraz zdro wi ro dzi ce i po tom stwo. 

Fig.6. Pe di gree of de scri bed pa tient il lu stra ting si blings with MCD and 
unaf fec ted pa rents and of fspring. 
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nych dla te go scho rze nia. Wszyst kie ty py DPR da ją ta ki sam ob raz 
kli nicz ny i wy ma ga ją iden tycz ne go le cze nia. Jed nak że ich okre śle nie 
mo gło by mieć zna cze nie pro gno stycz ne ze wzglę du na opi sy wa nie 
częst sze go wy stę po wa nia na wro tów w ob rę bie prze szcze pu w przy-
pad kach z dru gim ty pem dys tro fii. Ba da nia po zwa la ją ce zro zu mieć 
pa to me cha nizm po wsta wa nia cho ro by być mo że w przy szło ści umoż-
li wią le cze nie sub sty tu cyj ne lub za sto so wa nie te ra pii ge no wej. 

Wnioski
Dia gno sty ka hi sto lo gicz na i ul tra struk tu ral na sta no wi 

po twier dze nie roz po zna nia dys tro fii plam ko wa tej ro gów ki. 
Ba da nia mi po moc ny mi w po sta wie niu pra wi dło we go roz po-

zna nia są ana li za drze wa ge ne alo gicz ne go oraz ul tra dź wię ko wy 
po miar gru bo ści ro gów ki. 
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 Immunofenotyp I IA II

poziom siarczanu keratanu w surowicy nieoznaczalny nieoznaczalny obniżony lub prawidłowy

wynik reakcji specyficznych przeciwciał  brak reakcji reakcja pozytywna  reakcja pozytywnaw istocie 
z siarczanem keratanu zawierającym   w pojedynczych właściwej, błonie Descemeta,
reszty sulfonowe   keratocytach keratocytach i endotelium

Tab.I. Im mu no fe no ty py dys tro fii plam ko wa tej ro gów ki. 
Tab.I. Im mu no phe no ty pes of the ma cu lar cor ne al dys tro phy. 

 Typdystrofii Specyficznyodczynnik

 dystrofia plamkowata błękit alcianu

 dystrofia ziarnista trichrom Massona

 dystrofia kraciasta czerwień Kongo

 dystrofia Avellino błękit alcianu, czerwień Kongo

Tab.II. Spe cy ficz ne bar wie nie w róż nych ty pach dys tro fii zrę bu ro gów ki. 
Tab.II. Spe ci fic sta ining in va rio us ty pes of stro mal cor ne al dys tro phy.


