Retinopatia
"~ Purtscheropodobna
u pacjenta z twardzing
uktadowa — opis przypadku
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WSTEP: Retinopatia Purtscheropodobna (PUR) to rzadka okluzyjna
mikroangiopatia wystepujgca w przebiegu réznych choréb
ogodlnoustrojowych. Do najczestszych przyczyn nalezg zapalenie trzustki,
niewydolnos¢ nerek oraz choroby autoimmunologiczne, m.in. toczen
rumieniowaty uktadowy (SLE) czy zapalenie skdrno-mie$niowe. [1]
Patogeneza pozostaje niejasna, sugerowano wiele mechanizméw, ktére
mogtyby wyjasnia¢ charakterystyczny wyglad zmian na dnie oka.
Najbardziej prawdopodobng teorig jest okluzja przedwtosniczkowa
naczyn siatkdéwki oraz naczynidwki wynikajaca z aktywacji uktadu
dopetniacza, ktéra prowadzi z kolei do agregacji leukocytow, fibryny oraz
ptytek krwi. [2]

Prezentujemy opis przypadku PUR zwigzanej z ciezkg, postepujaca
twardzing uktadowg (SSc) — chorobg autoimmunologiczng przebiegajgca
z uogdlnionym wtdknieniem oraz angiopatig. Wedtug dostepne;j
literatury jest to trzeci opisany przypadek wspétwystepowania tych
jednostek chorobowych, natomiast poprzednim dwém towarzyszyt
przetom nerkowy. [3],[4]




OPIS PRZYPADKU:

44-letni GF

Dane internistyczne:

* diagnoza twardziny uktadowej 3 miesigce wczesniej

* postepujgce widknienie skdry, bolesne owrzodzenia obu dtoni

* kapilaroskopia: zaawansowana mikroangiopatia typowa dla SSc

* uszkodzenie miesnia sercowego (potwierdzone w MRI +wysokie
wartosci troponin bez istotnych zmian w tetnicach wiericowych)

* nadcisnienie tetnicze, dyslipidemia oraz zespét uzaleznienia od
alkoholu

Wywiad okulistyczny:
* choroby okulistyczne (-), urazy oczu (-), zaburzenia widzenia (-)
Badanie okulistyczne:

* CDVAOU 20/20

* IOP OU=13 mmHg

* sztywnosc¢ oraz teleangiektazje powiek

* poza tym odcinek przedni OU prawidtowy

* dno OU: wysieki miekkie w tylnym biegunie oraz Purtscher flecken
(Obraz 1)

Obraz 1. Fotografia dna oka prawego (A) oraz lewego (B) — wysieki miekkie
oraz Purtscher flecken — dyskretne obszary zbielenia siatkéwki miedzy
tetnicami a zytami (objaw patognomoniczny) w obu oczach

* spektralna optyczna koherentna tomografia (SD-OCT) (Obraz 2)

* angiografia fluoresceinowa (AF) (Obraz 3)

* angio-optyczna koherentna tomografia (OCTA) (Obraz 4)

* pole widzenia (30-2) (Obraz 5)

* pole widzenia (120 stopni): ubytki siegajgce sredniego
obwodowego pola widzenia oboja oczu
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Obraz 2. SD-OCT - hiperrefleksyjnos¢ warstwy wtdkien nerwowych siatkdwki
w lokalizacji wysiekdw miekkich w oku prawym (A) oraz oku lewym (B),
Srédsiatkéwkowa hiporefleksyjna przestrzen okotodotkowo w oku prawym (C)

Szczegdtowa diagnostyka réznicowa: wykluczono inne mozliwe
przyczyny PUR i inne choroby, ktére mogtyby przebiegac z podobnymi
zmianami na dnie oka.

LECZENIE:

» Aktualnie nie ma jednoznacznych rekomendacji dotyczgcych leczenia
PUR, co wynika z rzadkiego wystepowania tego stanu.

* Wydaje sie, ze wiasciwe leczenie choroby podstawowej ma
najistotniejsze znaczenie.

* W zwigzku z wysokg aktywnoscig SSc z zajeciem miesnia sercowego
u pacjenta, wigczono tocilizumab oraz zastosowano dozylng
steroidoterapie. Dodatkowo zwiekszono dawke metotreksatu oraz
rozpoczeto leczenie wazodylatatorami.



* Po miesigcu leczenia: zmniejszenie nasilenia zmian skérnych oraz

gojenie owrzodzen; dno oka: zmniejszenie wielkosci wysiekdw
miekkich w obu oczach (Obraz 6), ustgpienie obrzeku plamki w
badaniu SD-OCT (w prawym oku), zmniejszenie ubytkdw w polu
widzenia w oku lewym, natomiast w oku prawym niewielka progresja
zmian (Obraz 7)
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Obraz 3. AF oka prawego (A) oraz oka lewego (B): wzmocnienie Scian naczyn,
poszerzenie zyt i zamkniecie kapilar w miejscach wysiekéw miekkich oraz
niewielki przeciek barwnika w plamce oka prawego oraz na tarczy nerwu
wzrokowego

Obraz 4. OCTA oka prawego. Obszar plamki (A-C), obszar okototarczowy (D-F);
splot powierzchowny (A,D), splot gteboki (B,E), choriokapilary naczyniowki
(C,F)

OCTA obojga oczu: deficyt kapilar w splocie powierzchownym oraz gtebokim
siatkéwki w obszarach odpowiadajgcych lokalizacji wysiekow miekkich oraz w
rzucie obrzeku plamki (w oku prawym); hipointensywny wzorzec sygnatu w
warstwie choriokapilar
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Obraz 5. Pole widzenia 30:2: mroczek Obraz 7. Pole widzenia 30:2 oka
tukowaty w oku prawym (A) oraz prawego (A) oraz lewego (B)
koncentryczny i centralny w oku 4 tygodnie pdzniej

lewym (B)

Obraz 6. Fotografia dna oka prawego (A) oraz lewego (B) po 4 tygodniach

WNIOSKI:

1. Przedstawiony opis przypadku sugeruje PUR bedacg skutkiem angiopatii
zwigzanej z ciezkg SSc.

2. Niezalecane rutynowo badanie okulistyczne moze by¢ pomocne

u pacjentdw z SSc, zwtaszcza, ze powazne patologie mogg przebiegac
bezobjawowo.

3. Pacjent z PUR wymaga diagnostyki réznicowej oraz regularnych kontroli.
4. Leczenie choroby podstawowej moze mie¢ korzystny wptyw na przebieg
PUR.
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