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WSTEP

® JASKRA WRODZONA PIERWOTNA (JWP) jest najczestszg postacia jaskry u niemowlat.

m Uznawana jest za jednostke dziedziczong w sposéb autosomalny recesywny,
jednak znane s3 przypadki jej wystepowania w wyniku genetycznych mutacji de novo.

® Powoduje wzrost cisnienia wewnatrzgatkowego (I0P) na tle wrodzonych anomalii struktur
kata rogowkowo-teczowkowego i powoduje ciezka neuropatie wzrokowa spowodowang apoptotyczng
degeneracja warstwy komoérek zwojowych siatkowki.

® W pracy przedstawiamy doniesienie o dwéjce rodzenstwa
z jednostronng ipsilateralng jaskra wrodzong z diugoterminowa obserwacja 16 i 13 lat.

B Obie siostry w chwili rozpoznania choroby prezentowaly przymglenie
i obrzek rogowki oraz dyskretne pojedyncze linie Haaba.

m U obu zabieg trabekulektomii zostal wykonany w ciggu niespeina
2 miesiecy od rozpoznania i w pierwszych 6-ciu miesigcach zycia.

OPIS PRZYPADKU (starsza siostra)

B 5 miesieczna dziewczynka wraz z rodzicami zglosila sie do Poradni Okulistycznej dla Dzieci (2005 r.)
z powodu niewielkiego przymglenie rogowki zauwazonego przez pediatre.

® Wywiad rodzinny pod katem choréb okulistycznych nie byt istotny.

® Podczas badania przedniego odcinka dna oka wykryto pojedyncze linia Haaba oraz przymglenie rogowki
oka lewego wynikajace z jej obrzeku, a dno oka pozostawato w granicach normy dla wieku. IOP wynosito
odpowiednio: dla oka prawego 14 mmHg, lewego 34 mmHg.

m Srednica rogéwki oka lewego wynosita 13,5 mm. Wiaczono miejscowe leczenie dorazne
(betaxolol + dorzolamid), i przeprowadzono zabieg trabekulektomii z irydektomia przypodstawng
w 6 miesigcu zycia dziecka, dzieki ktoremu uzyskano normalizacje I0P.

OPIS PRZYPADKU (miodsza siostra)

m ldentyczna sytuacja dotyczyia siostry pacjentki, ktora 3 lata pozniej, w wieku 4 miesiecy,
rowniez trafita do tutejszej Poradni (2008 r.) z przymgleniem rogowki
oraz dyskretng pojedynczj liniag Haaba w badaniu przedniego odcinka oka.

m IOP wynosilo odpowiednio 13 mmHg i 22 mmHg. Srednica rogéwki wynosita 12 mm.

m Z powodu nieskutecznych préb normalizacji IOP za pomocg lekéw miejscowych (betaxolol),
zdecydowano o przeprowadzenie zabiegu trabekulektomii z irydektomia przypodstawng oka lewego
rowniez u drugiej pacjentki. Zostal on przeprowadzony z rownie duza skutecznoscia jak u starszej siostry.
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WYNIKI BADAN (starsza siostra)
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PODSUMOWANIE

m U obu pacjentek, w prawie 15 letnim okresie obserwacji
nie zauwazono ponownego wzrostu cisnienia
wewnatrzgatkowego, pacjentki nie wymagaty dodatkowego
leczenia farmakologicznego bgdz wykonania powtornego
zabiegu przeciwjaskrowego, a cisnienie wewnatrzgatkowe
pozostaje stabilne w diugim okresie obserwacji.

m U obu dziewczynek nigdy nie zaobserwowano jaskry
w prawym oku oraz zmian morfologicznych siatkowki
oka lewego, mogacych sugerowac¢ ponowny wzrost
cisnienia wewnatrzgatkowego lub progresje choroby.

m Istota wrodzonego charakteru jaskry wrodzonej
jest dysgeneza kata rogowkowo-teczowkowego, a jej leczenie
zalezne jest od wieku dziecka w momencie rozpoznania.

m W przypadku pojawienia sie objawow w pierwszych latach zycia metoda z wyboru jest zabieg
chirurgiczny majacy na celu wytworzenie nowej drogi odplywu cieczy wodnistej
w obrebie kata rogowkowo-teczowkowego.

® W rodzinnych przypadkach jaskry wrodzonej jednorodna etiologia nieprawidiowosci wraz
z genetycznym podiozem pozwalaja na uzyskanie doskonatych efektow przy pomocy
zastosowania jednakowej metody leczenia u spokrewnionych pacjentéow.

m Dzieki trabekulektomii wykonanej
w kroétkim czasie po rozpoznaniu jaskry
wrodzonej u dzieci diugoterminowe
obserwacje wskazuja na diugofalowa
stabilizacje cisnienia
wewnatrzgatkowego oraz brak
wynikajacych z niego zmian wtoérnych.
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