Jaskra barwnikowa i zespot rozproszenia barwnika.
Wspotczesna diagnostyka i postepowanie terapeutyczne

Pigment dispersion syndrome and pigmentary glaucoma. Contemporary diagnostics and therapeutic approach

NAJWAZNIEJSZE

Zespot rozproszenia barwnika
moze nawet w 50% przypadkow
prowadzic¢ do jaskry
barwnikowej i dotyka przede
wszystkim pacjentéw w mtodym
wieku. Bardzo istotna jest
wczesna diagnostyka i uwazne
monitorowanie choroby, a takze
stosowanie farmakoterapii
i nowoczesnych metod z zakresu
laseroterapii.

HIGHLIGHTS

Pigment dispersion syndrome
may lead to development of
pigmentary glaucoma in up

to 50% cases of mostly young
patients. It is crucial to make

early diagnosis and follow
up the patients, commencing
the therapy including topical
medications and laser
procedures.
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STRESZCZENIE

Zespol rozproszenia barwnika (ZRB) jest choroba polegajaca na nadmier-
nym uwalnianiu ziaren pigmentu z nabfonka barwnikowego teczéwki. Wsréd
przyczyn tego stanu wymienia sie odwrotny blok Zreniczny, defekt nablonka
barwnikowego teczéwki oraz czynniki genetyczne. Podwyzszone ci$nienie
wewnatrzgatkowe pojawia sie stale lub okresowo, z powodu utrudnionego
odplywu cieczy wodnistej, i moze prowadzi¢ do wtdrnej jaskry barwnikowej
(JB). Najwazniejsze badania diagnostyczne u pacjentéw z ZRB i JB to: biomi-
kroskopia, retroiluminacja teczéwki, gonioskopia, UBM i optyczna koherentna
tomografia (OCT) przedniego odcinka oraz badania obrazowe typowe dla ja-
skry: pole widzenia, skaningowa polarymetria laserowa (GDx), OCT wtdkien
nerwowych i skaningowa oftalmoskopia laserowa (HRT). W leczeniu jaskry
barwnikowej znajduja zastosowanie: miejscowa farmakoterapia lekami hipo-
tensyjnymi, przypodstawna irydotomia laserowa w przypadku stwierdzenia
odwrotnego bloku Zrenicznego, zabiegi laserowe na kacie przesaczania, gtow-
nie selektywna trabekuloplastyka laserowa (SLT), a w niektérych przypadkach
stosuje sie operacyjny zabieg filtracyjny.

Stowa kluczowe: zesp6l rozproszenia barwnika, jaskra barwnikowa, terapia jaskry

ABSTRACT

Pigment dispersion syndrome (PDS) is a disease with excessive pigment par-
ticles release from the pigment epithelium of iris. Among the possible causes
of this clinical condition reverse pupillary block, defective epithelial cells and
genetics are mentioned. Because of the obstruction in aqueous humor out-
flow through trabecular meshwork, intraocular pressure may be elevated inci-
dentally or permanently, leading to secondary pigmentary glaucoma (PG) de-
velopment. The most important diagnostic test in patients with PDS and PG
include: biomicroscopy, iris retroilumination, gonioscopy, ultrabiomicroscopy
(UBM), anterior segment optical coherence tomography (AS-OCT) and other
imaging typical for glaucoma: perimetry, scanning laser polarimetry (GDx),
nerve fiber layer SOCT and scanning laser ophthalmoscopy (HRT). In PDS
and PG several therapeutic options are used: topical hypotensive pharmaco-
therapy, peripheral laser iridotomy in presence of the reverse pupillary block
and laser procedures performed on iridocorneal angle, especially selective la-
ser trabeculoplasty (SLT). In some cases filtration surgery is also needed.

Key words: pigment dispersion syndrome, pigmentary glaucoma, glaucoma
therapy
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WSTEP

Jak podaja Zrédta, barwnik rozproszony w komorze przed-
niej oka i ukfadajacy sie pionowo-owalnie na $rédblonku
wzbudzil zainteresowanie okulistéw pod koniec XIX w.
Okulistg i zarazem patologiem (jak réwniez ginekologiem),
ktéry po raz pierwszy przedstawil w pismiennictwie opis
przypadku mtodego mezczyzny z choroba znana dzisiaj jako
zespOl rozproszenia barwnika (ZRB), byt Friedrich Kruken-
berg [1]. Z tego powodu owalne ztogi barwnika na $rédblon-
ku rogéwki w ZRB okresla sie tradycyjnie jako ,wrzeciono
Krukenberga” Jaki$ czas pdézniej von Hippel sugerowal, ze
barwnik zaobserwowany w przedniej komorze moze od-
powiada¢ za zwyzki ci$nienia wewnatrzgatkowego (c.w.)
u niektérych pacjentow [2]. Pierwszy calo$ciowy opis serii
przypadkéw pacjentéw z tym zespolem i zarazem pierwsze
oficjalne uzycie terminu ,wrzeciono Krukenberga” pojawito
sie prawie 30 lat pézniej w pracy Thomsona i Ballantyne’a,
opublikowanej w ,British Journal of Ophthalmology” Po-
trzeba bylo kolejnych lat, by udato sie skojarzy¢ ZRB z pa-
tomechanizmem wtdérnej neuropatii jaskrowej. Prace na ten
temat przedstawili Sugar i Barbour w 1949 r. [3].

Dzi§ wiemy, ze zaréwno ZRB, jak i powstajaca gléwnie
w jego przebiegu jaskra barwnikowa (JB, pigmentary glau-
coma) zdarzaja sie nie tak rzadko w naszej codziennej
praktyce klinicznej. Jedne przypadki wymagaja obserwa-
¢ji, inne farmako- czy laseroterapii, jeszcze inne — zabie-
gu chirurgicznego. Wszystkie one natomiast musza zostac
odpowiednio wczesnie zdiagnozowane i $cisle monitoro-
wane, czemu stuzy caly arsenal nowoczesnych badan diag-
nostycznych. W niniejszej pracy starali$my sie przedstawic¢
wspdlczesne metody diagnostyczne i terapeutyczne majace
zastosowanie w tytutowych schorzeniach.

ZESPOt ROZPROSZENIA BARWNIKA (ZRB)

Zespo! rozproszenia barwnika dotyczy w przewazajacej
czesci pacjentéw rasy bialej, z przewaga mezczyzn. Pocza-
tek choroby przypada na ogét miedzy 20. a 40. r.z. Brakuje
szczegbdlowych badan epidemiologicznych na szersza skalg;
te przeprowadzone lokalnie w jednym z okregéw w USA
wskazuja na zapadalno$¢ na poziomie 4,8/100 000 (ZRB)
i 1,4/100 000 (JB) [4], ale rzeczywista liczba niezdiagno-
zowanych chorych moze by¢ znacznie wyzsza. Wiekszos¢
przypadkow pojawia si¢ sporadycznie, jednak opublikowa-
no prace wskazujace na mozliwos¢ dziedziczenia tego ze-
spolu w sposdéb autosomalnie dominujacy [5]. Wykazano
zwiazek ZRB z genami GLCIF i GPDSI (chromosom 7) [6]
oraz obecnos¢ dziedziczenia rodzinnego w 39,1% przypad-
kéw [7].

Jesli chodzi o predyspozycje fenotypowa w zespole rozpro-
szenia barwnika, to zwrécono uwage na czeste wspoiwyste-
powanie krétkowzrocznosci, glebokiej komory przedniej
i wklestej konfiguracji nasady teczéwki. Zaobserwowano

réwniez, ze uwalnianie barwnika jest nasilone przy wysitku
fizycznym (takze w sportach sitowych) [8], czestym mru-
ganiu (fala zwrotna cieczy wodnistej ku tylowi, wpuklaja-
ca nasade wiotkiej teczéwki) czy podczas dlugotrwatego
przebywania w pétmroku (rozszerzenie zrenic), jak ma to
miejsce np. u nocnych kierowcéw. Opisano przypadki to-
warzyszenia ZRB zespolom Marfana i Ushera u dzieci [9].
Uwaza sig, ze gléwna role w patogenezie nadmiernego
uwalniania barwnika (oprécz czynnikéw genetycznych)
odgrywa odwrotny blok Zreniczny (czyli z wyzszym ci$nie-
niem w komorze przedniej) i zwigzane z nim mechaniczne
pocieranie wklestej nasady teczéwki o wigzadelka soczew-
ki [10]. Stad tez bierze sie obserwowane czesto u pacjen-
tow z ZRB zjawisko obecnosci szprychowatych ubytkéw
barwnika w teczéwce, dobrze widoczne w retroilumina-
¢ji w czasie badania w lampie szczelinowej w o$wietleniu
wspotosiowym (ryc. 1). Rozwazana jest tez teoria defektyw-
nego nablonka barwnikowego teczéwki [11].

1

Retroiluminacja teczéwki.

Ryzyko przejscia ZRB we wtdérng neuropatie jaskrowa okre-
$lasiena 10% w ciagu 5 lati15% w ciagu 15 lat [12]. W sumie
uwaza sie, ze w ciagu calego zycia jaskra barwnikowa moze
rozwinac sie nawet u 50% pacjentéw z ZRB. Z biegiem lat,
w starszym wieku, uwalnianie barwnika ulega wyhamowa-
niu i ryzyko skokéw ci$nienia wewnatrzgatkowego, a zara-
zem i jaskry, stopniowo maleje.
Prognozujac przebieg ZRB w aspekcie czestotliwosci badan
diagnostycznych, kontroli c.w. oraz ewentualnego wiacze-
nia farmakoterapii, mozna wyrézni¢ czynniki wysokiego
ryzyka, ktorych obecno$¢ wskazuje na wieksze prawdopo-
dobienstwo wystapienia neuropatii. Sg to:
« rasa czarna (oznacza takze ciezszy przebieg jaskry bar-
wnikowej, gdy juz sie pojawi)
o ple¢ meska (2:1)
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+ krétkowzrocznosé

+ c.w. > 21 mmHg w momencie rozpoznania ZRB
+ réwnolegle stosowanie glikokortykosteroidéw

« staly, ciezki wysitek fizyczny.

W diagnostyce ZRB kluczowa role odgrywa uwazne bada-
nie pacjenta w lampie szczelinowej. Uwalniajacy sie pig-
ment oprocz zlogéw na srédblonku (wrzeciono Kruken-
berga — ryc. 2) moze zalega¢ takze w kryptach teczéwki,
na tylnej powierzchni torebki soczewki (linia Sheiego lub
pierscien Zentmayera), na przednim wiezadle szklistkowo-
-torebkowym (linia Eggera) i wreszcie na wszystkich struk-
turach kata przesaczania (najwiecej na beczkowaniu i w po-
staci tzw. linii Sampoalesiego — ryc. 3). W siatkéwce tych
0s6b czeéciej niz przecietnie spotyka sie zwyrodnienia kra-
ciaste [13], mogace prowadzi¢ u ok. 6,4% chorych do od-
warstwienia siatkéwki [14].

2

, Wrzeciono Krukenberga na:Srodb kuroéwki. > 1

¥

3

Barwnik w kacie przesaczania widoczny w gonioskopii.

J. Wasyluk, M.E. Prost

Do wykrywania i monitorowania zespotu rozproszenia bar-
wnika i jaskry barwnikowej wykorzystuje sie wszystkie do-
stepne badania obrazowe znajdujace zastosowanie w jaskrze
pierwotnej otwartego kata, a wiec: komputerowq perymetrie
progowa ,biale na bialym” lub perymetrie zdwojonej czesto-
tliwosci (FDT), skaningowa oftalmoskopie laserowa tarczy
nerwu II (HRT), badanie okolotarczowej warstwy wiokien
nerwowych siatkéwki za pomoca skaningowej polaryme-
trii laserowej (GDx) lub spektralnej tomografii optycznej
(SOCT), pomiar komplekséw komérek zwojowych w plam-
ce (GCC) oraz pachymetrie. Jednym z niezbednych i pod-
stawowych badan nadal pozostaje tradycyjna gonioskopia
tréjlustrem Goldmanna badZz czworlustrem Zeissa, pozwa-
lajaca na ogdt uwidoczni¢ masywne zlogi pigmentu w kacie
przesaczania i wkleste uksztattowanie obwodu teczéwki.

Na poczatku obserwacji pacjenta warto wykona¢ takze ba-
dania obrazujace stosunki anatomiczne w komorze przed-
niej oka: centralng i obwodowa glebokos¢ komory i jej obje-
tos¢ oraz konfiguracje nasady teczéwki. Mozna to zrobic za
pomocy ultrabiomikroskopii (UBM) [14], ale precyzyjniej-
sza w tym przypadku jest tomografia optyczna przedniego
odcinka (AS-OCT) [15], pozwalajaca takze na réznorodne
szczegblowe pomiary ilo$ciowe kata, takie jak AOD (angle
opening distance), TISA (trabecular-iris space area) czy
ARA (angle recess area).

Autorzy sa zdania, ze okresowe kontrole pacjentéw z ZRB
powinny odbywac sie nie rzadziej niz co p6t roku, z pomia-
rami c.w. i zestawem badan obrazowych: pole widzenia,
HRT oraz GDx lub SOCT.

Jesli wystepuja czynniki ryzyka rozwoju JB, to nalezy roz-
wazy¢ wlaczenie terapii. Tradycyjna niegdy$ w takich
przypadkach pilokarpina nie jest obecnie preferowana. Co
prawda obniza ona ci$nienie wewnatrzgatkowe i uwypukla
teczéwke do przodu, jednak wywoluje tez szereg dziatan
niepozadanych. Najwazniejsze z nich to: bole glowy, in-
dukowana miopia, zaburzenia widzenia zmierzchowego,
za¢ma i zwigkszone ryzyko przedarcia czy odwarstwienia
siatkdwki. W leczeniu miejscowym nalezy raczej rozwazy¢
inne farmaceutyki, stosowane w jaskrze pierwotnej otwar-
tego kata z grupy lekéw I rzutu, przede wszystkim prosta-
glandyny w monoterapii, najlepiej te pozbawione chlorku
benzalkonium (BAK). W przypadku zbyt matego efektu
hipotensyjnego terapie mozna rozszerzy¢ o kolejne grupy
lekéw przeciwjaskrowych: B-blokery, inhibitory anhydrazy
weglanowej czy selektywnych a-agonistéw, ewentualnie
wprowadzic¢ lek faczony: prostaglandyna/timolol (najlepiej
takze bez zawarto$ci BAK).

Jak pokazuja doswiadczenia I autora, korzystnie w tej gru-
pie pacjentéw dziala selektywna trabekuloplastyka lasero-
wa (SLT) [16] za pomoca II harmonicznej fali dedykowa-
nego lasera Q-Switched Nd:YAG. Zabieg ten nie wywoluje
zjawiska koagulacji, a wiec w razie potrzeby jest mozliwe
powtdrzenie procedury, poza tym nie utrudnia on ewen-
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tualnej przysztej trabekulektomii. Impakt laserowy mozna
wykonac na obszarze od jednego do czterech kwadrantéw;
w praktyce najcze$ciej robimy to na 270° obwodu kata.
SLT moze by¢ stosowana jako leczenie pierwszego rzutu
(Europejskie Towarzystwo Jaskrowe dopuszcza taka mozli-
wos¢), a opublikowane prace pokazuja, ze jest ona korzyst-
na szczegdlnie w katach mocno pigmentowanych (a takie
tu wystepuja) oraz w sytuacji, gdy nie stosowano uprzednio
miejscowej farmakoterapii hipotensyjnej. Trabekuloplasty-
ke mozna takze przeprowadza¢ za pomoca tradycyjnego
lasera argonowego (ALT, argon laser trabeculoplasty), dio-
dowego (MDLT, micropulse diode laser trabeculoplasty)
czy zielonego (PLT, patterned laser trabeculoplasty) [17]
— jednak w tych przypadkach zawsze dochodzi do mniej-
szych lub wiekszych zmian termicznych w siateczce belecz-
kowania, widocznych w mikroskopii elektronowe;j.
Wywolywanym przez SLT dzialaniem jest giéwnie efekt
biologiczny, polegajacy na stymulacji melanocytéw i ma-
krofagéw w kacie przesaczania, zwiekszeniu wydzielania
cytokin i podzialéw komérkowych, regulacji wydzielania
metaloproteinaz, zwiekszeniu przepuszczalno$ci poréw
endotelium beleczkowania i kanatu Schlemma oraz stymu-
lacji syntezy macierzy zewnatrzkomérkowej. Po zabiegu
SLT nalezy $ci$le monitorowa¢ c.w., gdyz moze ono ulec
przejsciowemu podwyzszeniu w katach silnie pigmentowa-
nych [18]. Skuteczno$¢ SLT maleje z czasem, jednak zabieg,
jak wspomniano, moze by¢ powtérzony. W opublikowa-
nych badaniach po 12 miesiacach byt on skuteczny u 85%
chorych z JB, po 24 mies. u 67%, po 36 mies. u 44%, a po 48
mies. — u 14% [19].

Niektérzy okuli$ci (zwlaszcza w krajach anglosaskich)
w dalszym ciagu preferuja stosowanie tradycyjnej trabeku-
loplastyki przy uzyciu lasera argonowego, ktérej dzialanie
opiera sie na punktowej, trwalej koagulacji beleczkowania
w kacie przesaczania. W dobie rozwoju SLT autorzy skla-
niaja sie wlasnie ku tej opcji, m.in. z powodu nieznacznej
energii wykorzystywanej w tej procedurze (tab. 1).

Kolejna metoda terapeutyczna znajdujaca zastosowanie
w ZRB jest przypodstawna irydotomia laserowa [20]. Za-

rezerwowana jest ona dla tych przypadkéw wysokiego ry-
zyka, w ktorych wystepuje wklesta konfiguracja teczowki
ze szprychowatymi ubytkami barwnika widocznymi w re-
troiluminacji w lampie szczelinowej, $wiadczacymi o ak-
tywnym kontakcie teczéwkowo-wiezadetkowym. Wyko-
nanie irydektomii sprzyja przerwaniu odwrotnego bloku
Zrenicznego, wyréwnaniu ci$nienn przednia/tylna komora
i zmianie konfiguracji teczéwki z wkleslej na regularna (lub
chociaz mniej wklesta). Wedlug niektérych autoréw stoso-
wanie irydotomii w ZRB czy jaskrze barwnikowej pozostaje
dyskusyjne, jesli chodzi o dlugofalowy efekt hipotensyjny
[21-23]. Zabieg ten zdaniem autoréw zawsze powinien zo-
sta¢ poprzedzony przeprowadzeniem AS-OCT jako kwa-
lifikacji do jego wykonania. Powtérzenie tego badania po
irydektomii pozwala na ocene efektu anatomicznego pro-
cedury, czesto dos¢ spektakularnego (ryc. 4 A i B). Niestety
nie zawsze i nie od razu bezposrednio przeklada sie on na
znaczgce obnizenie c.w.

JASKRA BARWNIKOWA

Jaskra barwnikowa moze rozwina¢ sie w nastepstwie natu-
ralnej ewolucji zespolu rozproszenia barwnika — i tak sie
dzieje najczesciej. Zdarzaja si¢ tez przypadki wystepowa-
nia u chorych innych przyczyn nadmiernego uwalniania
sie barwnika, jednak s3 to sytuacje sporadyczne. Wsréd
przyczyn JB znajdujacych sie w tej grupie nalezy wymieni¢:
uwalnianie pigmentu przez pocieranie tylnej powierzchni
teczéwki o nieprawidtowo (pozatorebkowo) wszczepiony
implant soczewki [24], implant typu iris claw [25], niektore
typy czerniaka btony naczyniowej [26], cysty teczéwki, na-
wracajgce zapalenia bfony naczyniowej czy urazy.

Pojawienie sie jaskry barwnikowej przypada przewaznie
na 3.—4. dekade zycia i jest czestsze u mezczyzn. Obraz
kliniczny moze by¢ zréznicowany. Na og6l wystepuja ob-
jawy wspdlne z ZRB: wrzeciono Krukenberga, barwnik
rozsypany na teczéwce, linia Sampoalesiego w gonioskopii,
gleboka komora przednia z wklesta nasada teczowki, krét-
kowzrocznos¢, dowolnego stopnia neuropatia nerwu II (na

Poréwnanie procedur laserowych: argonowej trabekuloplastyki laserowej (ALT)

i selektywnej trabekuloplastyki laserowej (SLT).

ALT SLT
Srednica impulsu 50 um 400 pm
Energia impulsu 50-1000 mW 0,8-1,5m)J
Czas impulsu 10 ms 3ns
Koncentracja energii 60 000 mJ/m? 6 mJ/mm?

OPHTHATHERAPY

Copyright © Medical Education

Vol. 1/Nr 1(1)/2014 (s. 35-40)

? Medical Education. For private and non-commercial use only. Downloaded from
https://www.journalsmededu.pl/index.php/ophthatherapy/index: 22.02.2026; 13:58,08



Jaskra barwnikowa i zespét rozproszenia barwnika. Wspdtczesna diagnostyka i postepowanie terapeutyczne

Cornea Anterior Radius: 8.4 mm, K: 39.4 dpt_~

Cornea Posterior Radffis 7. i
:’A— = )

Anterior Chamber Depth: 3.36 mm

). Wasyluk, M.E. Prost

Spur Distange: 11.7 mm L
——W—J—'Ea“ﬁ

e
Pupil Diameter: 3.5 mm N

Anterior Chamber Dépth: 3.37 mm.

0gdt asymetryczna). Z wiekiem, z powodu zmniejszonego
uwalniania sie barwnika, ci$nienie wewnatrzgatkowe obni-
za sie do wartosci prawidlowych i w tym okresie JB moze
by¢ mylnie rozpoznawana jako $wiezo wykryta jaskra z nor-
malnym ci$nieniem.

Diagnostyka jaskry barwnikowej jest podobna do opisanej
powyzej, stosowanej w zespole ZRB. Krzywa dobowa cis-
nienia wewnatrzgatkowego nie ma tu duzego znaczenia,
poniewaz w tym typie jaskry wtdrnej znaczne dobowe skoki
ci$nienia stanowia nieodlaczny element choroby, niewply-
wajacy na decyzje terapeutyczne.

Omoéwione powyzej metody leczenia zespolu rozprosze-
nia barwnika znajduja zastosowanie takze w jaskrze bar-
wnikowej. Liste metod terapeutycznych nalezy uzupelnic
o procedury chirurgiczne, wérdd ktérych trzeba wymienic¢
trabekulektomie z mitomycyng C (uwaga na zwiekszone
ryzyko hipotonii i makulopatii obrzekowej u pacjentéw
krotkowzrocznych [27]) i zabiegi minimalnie inwazyjne
(minimally invasive glaucoma surgery), jak cho¢by minise-
tony (ExPress).

spurBistun; s, 3

HEIDELBE 5
ENGINEENNG

-
-

HEIDELBE! 5
ENGInEENNG

Mimo ze opisane schorzenia diagnozuje sie i leczy od po-
nad stu lat, wciaz zdarza sie, Ze ulegaja one przeoczeniu.
Zwyzki ci$nienia w jaskrze barwnikowej bywaja bardzo
duze i do zaawansowanej neuropatii moze doj$s¢ w ciagu
kilku lat, a sprawa dotyczy na ogét ludzi mlodych i aktyw-
nych zawodowo. Stad tak wazna jest wczesna diagnostyka,
uwazne monitorowanie i — w razie potrzeby — wdrozenie
leczenia. Jak juz wspomniano, jest to grupa pacjentéw, kto-
rzy bardzo czesto dobrze reaguja na zabieg laserowy, moga-
cy przynajmniej w czesci przywréci¢ prawidlowe warunki
anatomiczne.

Ryciny 1,2 i 3 - dzieki uprzejmosci dra n. med. P. Tesli
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