ACMA wrodzona u dzieci jest jednym z najczesciej

spotykanych schorzen ukladu wzrokowego. Wczes.ne
rozpoznanie Przyczyny i wdrozenie szybkiego, odpowfvxe—
dniego postepowania Jeczniczego wielokrotnie zapobiega
postepujacemu zmetnieniu soczewek.

Przyczyny 1 patomechanizm powstawania zatm s3
r6zne. Biora w tym udziat czynniki egzogenne i endo-
genne. Czynniki egzogenne to: zakazenia wewnatrzio-
nowe — pierwotniakiem tozoplasma gondi®, wirusem
rézyczki® ™ ®, cytomegalii 5 herpes simplex®, takze pro-
mieniowanie ultrafioletowe ™ " i leki Usilsy

Do przyczyn endogennych nalezg schorzenia metabo-
liczne uwarunkowane defektem enzymatycznym, hormo-
nalnym lub brakiem czynniké6w regulujacych procesy
metaboliczne w ustroju. Przerwanie cyklu przemiany
metabolicznej z powodu braku aktywnosci enzymu do-
prowadza do akumulacji substratu lub substratéw reak-
cji, ktére dzialaja toksycznie na soczewke np. w galak-
tozemii — galaktitol™®, w cukrzycy sorbitol i frulkto-
Zal, 2, 11, ll' 2
W niedoczynnoéci przytarczyc niski poziom wapnia
i podwyzszony poziom fosforu powoduja powstanie
zwapnien w tkankach poza ukladem kostnym i czgsto
réwniez powodujg zmiany w soczewkach ** %

Celem pracy jest przedstawienie przyczyn za¢m wro-
dzonych u dzieci w oparciu o wspélny material Zespo-
16w Problemowych Okulistycznego i Schorzen Metabo-
licznych CZD.

MATERIAL I METODYKA

Badaniem objeto 385 dzieci z zaémami wrodzonymi.
U wszystkich stosowano jednakowy schemat prowadzo-
nych badan. Zbierano wywiad rodzinny, ciazowy i oko-
toporodowy. Oceniano przedmiotowy stan dziecka, wy-
konano pelne badanie okulistyczne. Oznaczono na cz€zo
w surowicy poziom glukozy, wapnia, mocznika, magne-
zu, aminokwaséw, cholesterolu, w krwinkach czerwo-
nych aktywno§é enzymu urydylotransferazy galaktozo-
-1-fosforanu, w 102 przypadkach galaktokinazg®, poziom
przeciwcial rézyczkowych, cytomegalii i odezyn immu-
nofluorescencyjny w kierunku toksoplazmozy. W moczu
oznaczano substancje redukujgce, aminokw biatko.

WYNIKI I OMOWIENIE

Przyczyny zaém wrodzonych przedstawiono w tab. L

Zastosowany zestaw badan pozw k
wéréd duzej liczby pacjentéw jednoznacznie okre
przyczyn metabolicznych zaém wrodzonych.

Po tlenoterapii diuzszej niz 6 tygodni z
dzono w 4,8% przypadkéw. Przy utlenianiu polif
torebki soczewki przechodzg z formy sulfhydryl
dwusiarczkows. Dochodzi do nagromadzenia z
o wysokim ciezarze czasteczkowym i przerwania to
Ipector A. sugeruje w swojej pracy, ze zbyt inter
utlenianie komponentéw torebki soczewki je 1
kiem inicjujgcym zaéme oraz ze czynnik utleniajacy po-
chodzi ze $rodowiska zewnetrznego

krycie
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Zaémy metaboliczne w materiale
Centrum Zdrowia Dziecka

METABOLIC CATARACTS IN THE MATERIAL Op
CHILDREN'S HEALTH CENTRE

The investigations concerned 385 children with a con.
genital cataract. It was not possible to establish the
causes of the condition in 46.5 p.c. of examined chilg-
ren. The set of examinations which was used was suf-
ficient for an explicit determination of the cause of the
metabolic part of congenital cataracts. In galactosaemia
opacification of the lens appeared in 64 p.c. of cases,
in hypofunction of the parathyroids in 17.8 p.c., in hy.’
poglycaemia in 6.6 p.c., in Lowe’s syndrome in 100 p.c,
of cases.

HASEA: zaémy metaboliczne, przyczyny, niedoczynnos¢
przytarczye, galaktozemia, zesp6t Lowe’a, tlenoterapia

KEY WORDS: metabolic cataracts, causes, hypofunction
of the parathyroids, galactosaemia, Lowe’s syndrome

Tabela I
. Odsetek

Liczba w stosunku Za¢ma Za¢ma
Przyczyny zaémy pigf‘,n' do ogolnej obu- jedno-

7 zabma liczby oczna oczna

¥ pacjentow
Choroby metaboliczne 6,0 21 2
Zespoly genetyczne 10,0 35 4
Zakazenia wewngtrzlonowe 10,0 35 3
Wystepowanie rodzi 22,6 87 0
Tlenoterapia 4,9 18 1

46,5 165 14

Etiologia nicustalona

100,0 361 24

Ogoblem
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z6ltaczka, cechy uszkodzeni funkeji

Nr 11—12

oirodkowego ukladu nerwowego — konieczne jest szyb-
kie badanie W kie}'unku galaktozemii, gdyz wezesnie
wprowadzone leczenie moze zahamowaé rozwéj zaémy
Jub nawet doprowadzi¢ do cofnigeia sie zmian w so-
czewce W tej chorobie.

w tab. II przedstawiono procent stwierdzanych zaém
w stosunku do ogolnej liczby przypadkéw rozpoznanych
choréb metabolicznych i genetycznych.

Tabela 1I

0gb 4

s 15%23 Liczba

Zaburzenia ogolne przy- dzieci  Odsetek

padkow Z7Za¢ma
Galaktozcm_ia klasyczna 25 16 4.0
Hipoglikemia ketotyczna 30 5 66
Niedoczynno_ﬁé przytarczyc 28 5 178
Zespol Lowe'a 11 11 1000
Zespol Downa 85 a3 270
ZespoOt Conradi-Hunermana 1 1 1000
Zespol Hallermann-Streiffa 2 5 100,0
Zespot Bloch-Sulzberzera 1 1 100,0
Zespot Marinesco-Sjogrena 1 1 1000

W klasycznej galaktozemii stwierdzono 64« zaém wro-
dzonych. W 5 przypadkach rozpoznanie bylo postawione
pbézno miedzy 2 a 4 rokiem , a wiadomo, ze czyn-
nikiem inicjujgcym pows zaémy jest nieprawidlo-
wa przemiana galaktozy* t steZenia galaktozy w
soczewce doprowadza do dz nzymu reduktazy
aldozowej w obecnosci koen ADPH, powstaje tok-
syczny produkt galaktitol ten nie podlega dal-
szym przemianom, trudn z torebke so-
czewki, dochodzi do wz smotycznego,
obrzeku i uszkodzenia
laktozemii obserwow
wite cofniecie si

ikach ga-

diety catko-

; soczewce.

W niedoczynnosci
17,8%. Jest to dos¢
daniami Pahjo!

dzono w 58,5
czyc zmiany w soc
od 2 miesigca do
wapnia, gdy
WZrokov

W ze
stwierdzono

za defekter
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Najwigksze znaczenie dla ustale; i i zaémy
wrodzonej ma wywiad rodzinny i xneexawm olculi.
styczne. We wszystkich przypadkach zaémy Ssomed
wskazane jest wykluczenie zakazen wewnain;on chj.
; W:l:rbd badan metabolicznych najwazniejsze sq-ov;yh'e-
lenie w surowicy poziomu glukozy, galaktozy, wapnm,

fosforu oraz w moczu substancii j
t y ancji red i
i aminokwas6w. : e

Wspélis'tnienie zaémy z innymi objawami klinicznymi
szezegblnie uszkodzeniem watroby, o$rodkowego ukiadu

r;erwowego, nerek sugeruje okre§long chorobe metabo-
iczng.
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