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Réznicowanie VRFE z innymi schorzeniami, W kl?rycil;
wystepuja zaburzenia w rozwoju naczyn Slat‘k{’w z ne—
stwarza wiekszych trudnosci po przeprowadzenit sz
goélowego badania, obejmujacego takze r‘od.zme chor:g&
Natomiast w przypadkach o obrazie kllgxcm};m O I_’O'
wiadajacym III okresowi Wg Gowa i Qlwera - nalez.a—
cych do grupy zaburzenh okreslanych jako leucocorid,
wiasciwe rozpoznanie jest mozliwe jedynie na QOdSta"f"e
stwierdzenia charakterystycznych dla VRFE zmian u In-
nych czlonkéw rodziny, a prawie niemozliwe W sporé}—
dycznych przypadkach, co ma bardzo istotne znaczenie
w réznicowaniu z siatkéwezakiem. .

Postepowanie lecznicze w VRFE jest wylacznie obja-
wowe i obejmuje leczenie niedowidzenia, zeza, Nowo-
tworzenia naczyn, przeciekéw z naczyn siatkowki oraz
odwarstwienia siatkowki przy pomocy ogblnie stosowa-
nych metod ™. W kazdym przypadku nalezy starannie
rozwazy¢ wskazania do podjecia leczenia, ktére wedlug
niektérych autoréw ograniczajg sie do przypadkéw za-
grozonych utrata wzroku*. Zdaniem Van Nouhuysa™
ostroé¢ wzroku w VRFE zalezy w znacznej mierze od
wystepowania powiklan, ktére w czesci przypadkéw
mozna leczyé, a niekiedy nawet zapobiega¢ ich wysta-
pieniu. Dlatego wazne jest wczesne wykrycie objawow
stanowigcych czynniki ryzyka wystapienia powiktan. Na-
leza do nich: pocigganie obwodowej siatkowki przez
blony ciala szklistego, wyrazne zmiany w siatkowee w
tylnym biegunie, proliferacje naczyniowe, pod- i $réd-
siatkdwkowe wysiegki, otwory siatkowki i anizometropia.
Objawy te wystepuja najczesciej u dzieci i stanowig
wskazania do czestej kontroli okulistycznej.

W przypadkach niedowidzenia i zeza bardzo istotne
znaczenie ma ustalenie wlasciwego rozpoznania i ocena
stanu przed podjeciem leczenia. Niedowidzenia w VRFE
wigze sie czesto z anizometropig, ktérg nalezy przede
wszystkim wyréwnaé. Leczenie obturacyjne powinno by¢é
podejmowane jak najwczesniej i mie nalezy go przediu-
7aé przy braku poprawy ostro$ci wzroku. Nieprawidlowe
ustawienie oczu jest czesto wynikiem pozornego zeza
rozbieznego, spowodowanego nieprawidlowym katem
kappa, w zwigzku z przemieszczeniem plamki. W tych
przypadkach leczenie operacyjne jest bezwzglednie prze-
ciwwskazane . Nieliczne dane z piSmiennictwa dotyczace
wynikéw leczenia nowotworzenia i przeciekéw naczy-
niowych przy zastosowaniu krio- i fotokoagulacji sa
niejednoznaczne i nie pozwalajg na ocene skuteczno$ci
w odniesieniu do zahamowania postepu zmian® ™. Naj-
powazniejszym powiklaniem VRFE, stanowigcym wska-
zanie do podjecia leczenia operacyjnego, jest odwarstwie-
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nie siatkéwki, zar6wno przedarciowe, jak i 5 ae
nia ®. Rodzaj wykonywanych zabiegéw nie roin;
stosowanych w odwarstwieniu siatkowki nie Zwiy
2z VRFE, przy czym W wiekszosci przypadkéw ko
jest zastosowanie radykalnych zabieg6w obejm
zaréwno wglobienie twardowki jak i dzialanie
bie ciala szklistego.
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ANE z pi$miennictwa ostatnich lat, przedstawione w

poprzedniej pracy®, wskazuja na duzg réznorodno$é
obrazu klinicznego VRFE, co powoduje trudnosci rozpo-
znawcze, zwlaszcza przy sporadycznym wystepowaniu
choroby. W niniejszej pracy przedstawiamy 4 wlasne
przypadki VRFE.

PRZYPADKI WLASNE

pPrzypadek 1. Dziewczynka K.H. urodzona w 1977
roku, zglosila si¢ po raz pierwszy do kliniki w r. 1982
z powodu zeza rozbieznego ol. Stwierdzono wtedy nie-
zbornoé¢ nadwzroczng obu oczu, zmienny kat zeza wyno-
szacy okolo 10° ostro$¢ wzroku o.p. 0,5, ol. 0,2 z odpo-
wiednia korekcja. Gatki oczne zewnetrznie oraz dno
0.p. badane wziernikiem, nie wykazywaty odchylen od
stanu prawidlowego. W dnie o.. stwierdzono na obwo-
dzie skroniowo bialawe blony oraz przeciggniecie w ich
kierunku wigzki naczyn biegngcych od tarczy nerwu IIL
W czasie badania kontrolnego, pél roku poézniej, podob-
ne zmiany zaobserwowano w o0.p., za§ w ol. stwier-
dzono skroniowo na obwodzie fald siatkéwki, w kierunku
ktérego biegly silnie przeciggniete, wyprostowane na-
czynia. Refrakcja oraz funkcja wzroku nie ulegly zmia-
nie. W 1984 r. dziecko zostalo przyjete do kliniki z po-
wodu wylewu krwi do ciala szklistego o.p., ktérego
wystapienie rodzice wiazali z upadkiem z sanek. W dniu
przyjecia nie stwierdzono zmian pourazowych w przed-
nim odcinku galki ocznej ani w jej otoczeniu. Wylew
krwi ulegl stopniowej resorpcji w ciggu kilku tygodni.
Przeprowadzone wtedy badanie dna wykazalo obecnos¢
w obu oczach faldéw siatkéwki, przy czym w o.p. faid
obejmowal okolice plamkowa. Ostros¢ wzroku o.p. ogra-
niczona byla do liczenia palcow z odleglosci 1 m, w ol
wynosila nadal 0,2 z korekcja. Dalsza obserwacja wyka-
zala nasilanie si¢ zmian. W tylnych biegunach obu oczu
pojawily sie zlogi barwnika, a naczynia w obrebie fal-

Ryc. 1. Przyp. 1 — dno o.p.
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FAMILIAL EXUDATIVE VITREORETINOPATHY.
II. PRESENTATION OF CASES

The authors present four cases of familial exudative
vitreoretinopathy observed in the course of the last
years. Our cases appeared sporadically in families and
showed a variable picture and clinical course. The ac-
cepted differential criterions and difficulties in differen-
tiation are discussed.
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déw siatkéwki wykazywaly zmiany typowe dla VRFE,
w postaci ich wyprostowania, licznych rozgalgzien pod
ostrym katem oraz nieprawidlowych polgczen tetniczo-
-zylnych i paczkowatych zakonczen. W 1986 r. w ol
wystapilo odwarstwienie siatk6wki z pociggania, obej-
mujace skroniowo-dolny kwadrant. W ciggu ostatniego
roku obserwacji obraz dna obu oczu nie ulegl zmianie
(ryc. 1, 2), ostro$¢ wzroku wynosi: o.p. liczy palce z 1 m,
o.l. poczucie $wiatla ze zla lokalizacja.

Rye. 2. Przyp. 1 — dno o.l

Przypadek 2. Chlopiec F
zostal skierowany w 1985 r. dc
w klinice z podejrzeniem chorob
Lebera-Coatse. Badanie d
w czeSci nosowej
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kierunku ktérych przeciagniete byly maczynia S’atkqw::
przy czym lejek naczyniowy ,przemieszczox.my by aZt e
nosowego brzegu tarczy merwu II. Naczynia o .pr05 y._
przebiegu konczyly sie na granicy zmian grohfera}CYJ_
nych i wykazywaly mieprawidlowe polaczenia tetmc_u;
-zylne i liczne rozgalezienia pod ostrym katem. W ciele
szklistym stwierdzono rozlegle zmiany W pos.tac.1 blo-
niastych pasm i metéw. Ponadto w dniu pr.ZYJeﬂ& po-
nizej tarczy nerwu II widoczne byly ,przedsxatkéwkowe_
wylewy krwi, ktére ulegty wchlonieciu w toku da.lszt_él
obserwacji. W o.l. stwierdzono catkowite odwarstwienie
siatkéwki z lejkowatym ukladem pecherzy i z wybro-
czynami na ich powierzchni, W okresie 2-letniej ?bsc?r—
wacji obraz dna o.p. mie ulegt zmianie, poza pojawie-
niem sie zanikéw naczyniéwki wzdiuz maczyn nosctwo-
-dolnych (ryc. 3). Natomiast w o.l. rozwinela sie zaéma.
Obecnie ostro§é wzroku o.p. wynosi 0,2, w ol. brak
pocziicia §wiatta.

Ryc. 3. Przyp. 2 — dno o.p.

Przypadek 3. Chory C.D., urodzony w 1973 r., zo-
stal skierowany do kliniki z podejrzeniem odwarstwie-
nia siatkéwki w ol wykazujaecym zmiany wrodzone
w postaci matoocza i zwyrodnien rogéwki. W czasie
pierwszego badania wglad w o.l. byt utrudniony z po-
wodu wylewébw krwi do ciala szklistego. Po ich zre-
sorbowaniu sie w ciggu 2 tygodni, stwierdzono w czesci
skroniowej dna oka szaro-biate zmiany proliferacyjne
pociggajace siatkowke, odwarstwiong w postaci sztyw-
nych faldéw. W czesci nosowej dna oka siatkéwka przy-
legala i wziernikowo nie wykazywala odchylen od nor-
my. Badanie przedniego odcinka ol. wykazalo, poza
malg rogdéwka, z przymgleniami na obwodzie, splycenie
przedniej komory oraz zrosty tylne. W o.p. odcinek
przedni byt prawidlowy, natomiast w dnie oka stwier-
dzono przeciagniecie maczyn siatkéwki w kierunku skro-
niowym. Naczynia wykazywaty zmiany podobne do opi-
S§11ych W poprzednich przypadkach i dochodzity do gra-
nic wyraznej strefy beznaczyniowej, widocznej na dale-
kim obwodzie skroniowo. W ciele szklistym obserwo-
wano wtej okohcy_ »Wysieki” Przypominajgce platki
sr.negl; (Iryc. '4).AW ¢lagu 5-letniej obserwacii stan 0.p
nie ulegt zmianie, natomi ; o
i obeongie stwierdza stiemki?:]tm:;’ :(;l.ézrlx:?a{w postepoyvaly
s’ EOWKi i zaéme wikla-

Ryc. 4. Przyp. 3 — dno o.p.

Przypadek 4 dotyczy kobiety, obecnie 37-letniej,
pozostajacej od r. 1979 w obserwacji i leczeniy naszej
kliniki z powodu nawracajgcych wylewoéw krwi do
ciala szklistego. W czasie pierwszego badania ostrosé
wzroku o.p. ograniczona byla do poczucia $wiatla Z nie-
pewng lokalizacja, w o.l. wynosita 0,2, obecnie 0,1. W op.
ustawionym w zezie rozbieznym stwierdzono zrosty tyl-
ne oraz czesciowa zaéme, utrudniajaca wglad w dno
oka, w ktérym widoczne byly szaro-biale ogniska proli-
feracyjne oraz zlogi lipidowe. O.l. zewnetrznie i przed-

Ryec. 5. Przyp. 4 — dno o.l.

Objasnienia do rycin 1-5

Fatd siatkéwki
Odwarstwienie siatkowki
Zmiany proliferdcyjne

Mety w ciele szklistym
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ni odcinek galki ocznej byly prawidiowe, W dnie ol.
widoczne bylo przemieszczenie naczyn na tarczy ner-
wu II oraz biegnacy od niej przez okolice plamkows
fald siatkéwki w kierunku skroniowo-dolnym. Naczynia
siatkéwki w obrebie faldu mialy przebieg prosty i wy-
kazywaly patologiczne odgatezienia i polaczenia, kon-
czyly sie na granicy szaro-bialych mas proliferacyjnych
(ryc. 5). W okresie obserwacji obraz dna oczu nie ulegt
zmianie, poza okresami zmniejszonej przezroczystosci
ciala szklistego po wylewach krwi, z powodu ktérych
byla hospitalizowana. Po zastosowanym leczeniu prze-
ciwkrwotocznym i uszczelniajgeym $ciany naczyh krwio-
nosnych od 5 lat mie powtérzyly sie wylewy krwi do
ciata szklistego. Mozliwo$é dokladniejszej oceny ukladu
naczyniowego siatkéwki 0.l. po wykonaniu angiografii
fluoresceinowej w br., zwrécila nasza uwage na obec-
no$é zmian przemawiajacych za rozpoznaniem VRFE.

Badania ogélnolekarskie oraz testy laboratoryjne wy-
konane u naszych chorych, w tym szczegélnie badanie
krwi w kierunku ewentualnych zaburzen w ukladzie
krzepnigcia, nie wykazaly odchylen od normy, moga-
cych mie¢ zwigzek ze zmianami w narzadzie wzroku.
Dane z wywiadéw pozwolilty wykluczyé wezeéniactwo
i leczenie tlenem u wszystkich chorych. Wywiad ro-
dzinny oraz badanie czlonkéw najblizszej rodziny wska-
zuja na sporadyczne wystepowanie choroby. Jedynie
u ojca chorego nr 3 stwierdzono szaro-biale ogniska
zwyrodnieniowe na dalekim obwodzie w skroniowej
czesci ol

OMOWIENIE

Rozpoznanie VRFE oparto na kryteriach Miyakubo
i wspélpr.!, ktérzy uwazaja, iz podstawowymi objawami
VRFE sa nieprawidlowo$ci mnaczyn i obecno$é strefy
beznaczyniowej, przypominajace zmiany w retinopatii

RODZINNA WYSIEKOWA WITREORETINOPATIA. II.

wezesniak6w, zrosty siatkéwkowo-szklistkowe na

dzie czesci skroniowej dna oka oraz ujemny
odnosnie wczesniactwa i leczenia tlenem po urodzeniu.
Powyzsze kryteria spelnialy wszystkie nasze przypad]
pomimo r6znorodnosci obrazu klinicznego. W przypadku
1 kilkuletnia obserwacja zmian w dnie oczu pozwolila
na ustalenie, iz obserwowane faldy siatkéwki stanowig
objaw VRFE. W przypadku 2 typowe dla VRFE zmiany
w dnie oka wystapily w ukladzie odwrotnym, obejmujac
nosowa polowe dna. W przypadku 3 dopiero podejrze-
nie odwarstwienia siatkéwki w o.l. wykazujagcym zabu-
rzenia rozwojowe, sklonito okuliste rejonowego do skie-
rowania chorego do kliniki, umozliwiajac rozpoznanie
VRFE. Najprawdopodobniej brak wezesniejszego, do-
kiadnego badania dna o.p. wiazat si¢ z dobrg ostroscig
wzroku tego oka. W przypadku 4 pierwszymi objawami
ze strony narzadu wzroku byly nawracajace wylewy
krwi do ciala szklistego, ktére moga wystepowaé w wie-
lu nabytych schorzeniach naczyn siatkéwki a ponadto
utrudniajg doktadng ocene dna oka.

Przedstawione przypadki stanowig, naszym zdaniem,
ilustracje wymienionych na wstepie pogladéw o trud-
nosciach rozpoznaweczych, zwigzanych z duzg roéznorod-
noscig obrazu klinicznego VRFE i mozliwoscig spora-
dycznego wystepowania w danej rodzinie.
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