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Homocystynuria jako przyczyna ocznych powikfan
wymagajacych interwendji chirurgicznej

Homocystinuria as a cause of ocular complications requiring surgical intervention

NAJWAZNIEJSZE
Homocystynuria to jedna
z przyczyn, ktére nalezy wzia¢
pod uwage w diagnostyce
podwichnigcia soczewki wtasne;j.
Potwierdzenie tej diagnozy oraz
wdrozenie wiasciwego leczenia
pozwala unikna¢ wielu powiktan,
nie tylko okulistycznych.

HIGHLIGHTS
Homocystinuria is one of
the causes that should be

considered in the diagnosis of
lens dislocation. Confirming this
diagnosis and implementing
appropriate treatment allows
for the avoidance of many
complications, not just
ophthalmological ones.
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STRESZCZENIE

41-letni mezczyzna zostal poddany operacji obojga oczu z powodu stwierdzo-
nego podwichniecia soczewki wlasnej z towarzyszacym znacznym obnizeniem
ostro$ci wzroku. W oku lewym ostry atak jaskry wywolanej zwichnigciem
soczewki wlasnej do komory przedniej zakoniczy! sie wykonaniem procedury
taczacej lensektomie z witrektomia tylng oraz endotamponada olejem silikono-
wym ze wzgledu na jatrogenne odwarstwienie siatkéwki. W oku prawym wy-
konano zabieg usuniecia podwichnietej soczewki wlasnej z jednoczesna fiksa-
¢ja $rédtwardéwkowa soczewki sztucznej. W trakcie tego zabiegu zastosowano
autorska technike (,wampirza”) ulatwiajaca usuniecie praktycznie zwichnietej
soczewki wlasnej oraz zmniejszajaca ryzyko zwichniecia mas soczewkowych
do komory ciafa szklistego. Z uwagi na komplikacje srédoperacyjne oko lewe
wymagalo wykonania kolejnych procedur operacyjnych. Usuniecie oleju sili-
konowego z tego oka potaczono z przeprowadzeniem ponownej diagnostyki
pod katem poszukiwania przyczyny podwichniecia soczewek. Okazala sie nia
wczeséniej niezdiagnozowana homocystynuria.

Stowa kluczowe: homocystynuria, podwichnigcie soczewki, jaskra zamknigtego
kata, odwarstwienie siatkéwki, homocysteina, metionina

ABSTRACT

A 41-year-old man underwent surgery in both eyes due to diagnosed lens sub-
luxation with significant decrease in visual acuity. In the left eye, an acute attack
of angle-closure glaucoma caused by lens subluxation into the anterior chamber
resulted in a combined procedure of lensectomy with posterior vitrectomy and
silicone oil endotamponade due to iatrogenic retinal detachment. In the right
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eye, a procedure was performed to remove the subluxated natural lens with simultaneous intrascleral fixation of an artificial

)«

lens. During this procedure, the author’s “Vampire” technique was used to facilitate the removal of the practically subluxated
natural lens and reduce the risk of vitreous loss. Due to intraoperative complications, the left eye required further surgical
procedures. Silicone oil removal from this eye was combined with repeat diagnostic testing to identify the cause of lens sub-
luxation. The cause was found to be previously undiagnosed homocystinuria.

Key words: homocystinuria, lens subluxation, angle closure glaucoma, retinal detachment, homocysteine, metionine

WSTEP

Homocystynuria jest choroba wrodzona, dziedziczona
autosomalnie recesywnie, objawiajaca si¢ podwyzszonym
stezeniem homocysteiny i metioniny w organizmie. Przy-
czyna jest obnizona aktywno$¢ syntetazy cystationiny
w watrobie. Enzym ten katalizuje kondensacje homocyste-
iny z seryna, efektem czego jest powstanie cystationiny —
prekursora cysteiny i cystyny [1]. Jest to choroba rzadka,
a czestos¢ jej wystepowania okreslono na 1 przypadek na
100 000 urodzen [2].

Choroba prowadzi do uszkodzenia wielu narzadéw we-
wnetrznych i jest przyczyna skrdcenia dlugosci zycia.
U polowy pacjentéw rozwija sie postepujace opdznienie
umysfowe, a blisko 75% umiera przed 30. r.z. na skutek za-
krzep6w zylnych i tetniczych [1]. OpdZnienie umystowe nie
wystepuje zawsze, jak pierwotnie podejrzewano [3]. Wéréd
objawdw (sposrdd ktérych charakterystyczne sa cechy feno-
typowe) na uwage zasluguja objawy okulistyczne.

Obecnie najwazniejszym orezem w diagnostyce homocy-
stynurii sa testy przesiewowe przeprowadzane u noworod-
kéw. Badania krwi wykazuja podwyzszone stezenia homo-
cysteiny i metioniny, a obnizone cysteiny. U homozygot
stezenie moze wynosi¢ do 400 pmol/l [4].

W Polsce od 01.01.2014 r. prowadzona jest przesiewowa
diagnostyka homocystynurii [5]. Nalezy mie¢ zatem $wia-
domos¢, ze w naszej populacji moze znajdowac sie nawet
kilkaset os6b z homocystynuria, ktére nie sa tego $wia-
dome, gdyz nie zostaly objete badaniami przesiewowymi.
Warto pamieta¢ o wynikach falszywie ujemnych, np. u pa-
cjentéw pirydoksynowrazliwych [6].

LECZENIE

Celem, do ktérego nalezy dazy¢ podczas leczenia, jest
uzyskanie stezenia homocysteiny ponizej 100 pmol/l [7].
Terapia ma na celu wyréwnywanie nieprawidlowosci bio-
chemicznych przez suplementacje i stosowanie diety. Dieta
polega przede wszystkim na unikaniu metioniny i suple-
mentacji cysteing. Suplementacja witamina B, pomaga
w 50% przypadkéw [2, 8]. Typowe leczenie obejmuje poda-

wanie pirydoksyny oraz betainy bezwodnej, ktéra dostepna
jest bezptatnie w ramach programu lekowego ,Leczenie
ciezkich wrodzonych hiperhomocysteinemii” U pacjentéw
nieodpowiadajacych na leczenie pirydoksyna zastosowanie
ma dieta ze wspomnianym juz ograniczeniem metioniny,
ktéra polega na zmniejszeniu spozycia bialka i suplemen-
tacji mieszankami aminokwaséw pozbawionych metioniny.
Za podniesione stezenie homocysteiny uwaza sie wartosci
>15 pmol/1 [9, 10].

W opiece nad pacjentem nalezy unikac leczenia chirurgicz-
nego oraz doustnej antykoncepcji. W przypadku koniecz-
nosci zastosowania znieczulenia nalezy unika¢ podawania
podtlenku azotu i uwaznie kontrolowac glikemie [11]. Pod-
kresla sie wage badania rodzenistwa pacjenta chorego na
homocystynurie ze wzgledu na zwiekszone ryzyko choréb
naczyniowych oka we wczesnym wieku [6, 7, 12].

Typowe cechy fenotypowe homocystynurii to wysoki
wzrost, wyglad marfanoidalny, blond wlosy, niebieskie te-
cz6wki, rumien na policzkach. Dodatkowo obserwuje sie
zmiany miazdzycowe w stosunkowo mlodym wieku, za-
burzenia psychiatryczne oraz opéznienie umystowe. Do-
datkowo opisywana jest osteoporoza, skolioza, deformacja
klatki piersiowej oraz napady padaczkowe [2]. U chorych
wystepuje sklonno$¢ do incydentéw zakrzepowo-zatoro-
wych; panuje tez przekonanie, ze zabiegi chirurgiczne oraz
znieczulenie ogélne zwiekszaja u nich to ryzyko [13, 14].
Zaburzenia naczyniowe dotyczg duzych i érednich tetnic
oraz zyl calego organizmu [2]. Istnieja kontrowersje doty-
czace wplywu stezenia homocysteiny na ryzyko sercowo
-naczyniowe, sugeruje sie istnienie mechanizmu, w ktérym
dopiero bardzo wysokie stezenia tego aminokwasu zwiek-
szaja to ryzyko [15].

Podwyzszone stezenie homocysteiny, niebedace skutkiem
choroby wrodzonej, moze by¢ nastepstwem stosowania
uzywek oraz przyjmowania niektérych lekéw. Wséréd tych
czynnikéw wymienia sie palenie tytoniu, spozycie alkoholu,
kawy, przyjmowanie metotreksatu, podtlenku azotu, feny-
toiny, karbamazepiny [16].
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Mezczyzna (lat 41) zostal skierowany do prywatnego
osrodka medycznego, tj. Slaskiego Centrum Leczenia Oczu
w Zorach, z powodu pogorszenia ostro$ci wzroku, zwlasz-
cza w oku lewym. W trakcie diagnostyki stwierdzono cechy
ostrego ataku jaskry spowodowane podwichnieciem so-
czewki wlasnej do komory przedniej oka lewego. Okulista,
specjalista w zakresie leczenia jaskry, dokonal repozycji so-
czewki do wlasciwej pozycji anatomicznej, uzywajac w tym
celu gonioskopu dynamicznego oraz podajac leki obnizaja-
ce ci$nienie wewnatrzgalkowe miejscowo i ogélnie.

Ponizej przedstawiono barwne fotografie odcinka przed-
niego obojga oczu, wykonane w trakcie pierwszej wizyty
konsultacyjnej. W oku prawym stwierdzono nieznaczne-
go stopnia podwichnigcie soczewki wlasnej, ktorej gérny
brzeg przykrywa powieka gérna (ryc. 1A).

W oku lewym widoczne jest znacznego stopnia podwich-
niecie soczewki wlasnej. Fotografie wykonano po jej re-
pozycji z uzyciem gonioskopu dynamicznego z komory
przedniej (ryc. 1B). Z uwagi na duze ryzyko ponownego
podwichniecia soczewki do komory przedniej z nastepo-
wym ostrym atakiem jaskry u pacjenta zaplanowano za-
bieg jej usuniecia polaczony ze wszczepieniem soczewki
sztucznej.

Zabieg nie doszed! do skutku w zaplanowanym terminie
z powodu wystapienia kolejnego ostrego ataku jaskry. Pa-
cjent w trybie ostrodyzurowym trafit do jednego z lokal-
nych osrodkéw klinicznych. Przeprowadzona procedura
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lensektomii byla powiklana jatrogennym odwarstwieniem
siatkowki. Wykonano zabieg witrektomii tylnej z endotam-
ponada olejem silikonowym. Pooperacyjna ostro$¢ wzro-
ku tego bezsoczewkowego oka osiagneta wartosci: do dali
(logMar), z najlepsza korekcja +8,0 Dsph, -4,0 Dcyl oraz
otworem stenopenicznym 0,7, do blizy (Snellen), z najlep-
sza korekcja D -3,0.

Z uwagi na niezadowalajacy wynik pooperacyjny pacjent
ponownie zglosit sie Slaskiego Centrum Leczenia Oczu
w Zorach w celu leczenia podwichniecia soczewki wlasnej
w oku prawym, w ktérym widzenie stopniowo ulegalo po-
gorszeniu. Ustalono planowy zabieg z zastosowaniem so-
czewkikastomizowanej, przeznaczonejdofiksacjisrodtwar-
déwkowej. Operacje wykonano w trybie chirurgii jednego
dnia. Uzyto przeznaczonej do takich przypadkéw soczew-
ki torycznej, modelu Soleko Carlevale, z uwagi na zdiagno-
zowany astygmatyzm rogéwkowy o wartosci 2,75 Dcyl.
W trakcie zabiegu wykonano procedure witrektomii
przedniej w celu usuniecia zaréwno ciata szklistego, ktore
pojawilo sie w komorze przedniej, jak i pozostalych mas
soczewkowych wraz z torebka soczewki.

Innowacyjnym etapem zabiegu bylo wprowadzenie autor-
skiej techniki usuniecia miekkiej soczewki wlasnej, nazwa-
nej przez autora technika ,wampirzy”.

Technika ta ma zastosowanie w obecnos$ci miekkiej so-
czewki wlasnej. Procedura sprawdza si¢ gtéwnie w oczach
0s6b mlodych, u ktérych doszlo do jej podwichniecia
lub nawet zwichniecia, a soczewka utrzymuje si¢ jedynie

A. Kolorowe zdjecie przedniego odcinka oka prawego. Stan po farmakologicznym rozszerzeniu Zrenicy. Gorna powieka zakrywa
gorna krawedz soczewki, ktérej widocznosc wskazuje na jej podwichniecie. B. Kolorowe zdjecie przedniego odcinka oka lewego
po farmakologicznym rozszerzeniu Zrenicy i zabiequ przemieszczenia soczewki z komory przedniej za pomoca gonioskopu
dynamicznego. Widoczne jest znaczne podwichniecie naturalnej soczewki.
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na pojedynczych wiezadlach Zinna lub na przedniej po-
wierzchni torby ciata szklistego.

Technika wampirza - etapy

1. Wykonanie kapsulotomii punktowej w torebce soczew-
ki poprzez przebicie torby soczewki z uzyciem noza
typu MVR 23-25G.

2. Wprowadzenie koncéwki aspiracyjnej do wnetrza so-
czewki oraz wyssanie, aspiracja mas soczewkowych
w takim zakresie, w jakim jest to mozliwe.

3. W czasie aspiracji nie jest wprowadzana do wnetrza oka
koncéwka irygacyjna.

Gléwnym celem wprowadzenia tej techniki byla ched
zmniejszenia ryzyka zwichniecia mas soczewkowych do
komory ciala szklistego. W trakcie zabiegu zostal uzyty
kolejny manewr $rodoperacyjny, nazwany przez dr. Cywin-
skiego technika ,podiozenia” Manewr ten polega na wpro-
wadzeniu soczewki sztucznej, przeznaczonej do podszy-
cia pod nieusunigte masy soczewkowe obecne w komorze
przedniej, co zwieksza szanse na ich usuniecie bez potrzeby
ingerencji w komore ciala szklistego. Technika podltozenia
ma takze zastosowanie w przypadku potrzeby usuniecia
podwichnietej soczewki sztucznej i zastgpienia jej innym
modelem soczewki, przeznaczonym do podwieszenia. Obie
techniki przedstawiono w filmie udostepnionym na portalu
Medtube o tytule: Technika ,Wampirza” w usunieciu so-
czewki wlasnej [17].

Wykonany zabieg oraz uzyte techniki pozwolily nie tylko
unikng¢ procedury witrektomii tylnej, ale dodatkowo za-
chowa¢ funkcje zwieracza teczowki. Kilka dni po zabiegu
pojawilo si¢ krwawienie miernego stopnia, widoczne w ko-
morze ciala szklistego, a po jego samoistnym ustapieniu
ostro$¢ wzroku osiggnela wartosci: do dali (logMar), bez
korekgji 0,4, z korekeja -0,75 Dsph, -1,0 Dcyl, 110° = 0,1; do
blizy (Snellen) D -0,5 bez korekcji.

Kolejnym planowym etapem leczenia oka lewego bylo usu-
niecie oleju silikonowego polaczone z zabiegiem implan-
tacji soczewki oraz wykonaniem plastyki teczéwki w celu
zmniejszenia $rednicy Zrenicy.

Po wykonaniu standardowego badania przedoperacyjnego,
jakim jest ocena liczby komérek srédbtonka, lekarz zdecy-
dowal sie na usuniecie oleju silikonowego z pominieciem
procedury zmniejszenia $rednicy Zrenicy. Badanie poréw-
nawcze liczby komoérek srédblonka wykazalo, iz w oku le-
wym byla ona praktycznie nieoznaczalna (ryc. 2). Poprzed-
nie badania grubosci rogéwki dla oka lewego ksztaltowaly
sie w granicach 750-800 pm.

Obecnos¢ malej liczby komérek srédblonka (ponizej
1000/mm?) znacznie zwigksza ryzyko wystapienia nieod-
wracalnej dekompensacji tej warstwy w przypadku wy-
konywania kolejnych procedur chirurgicznych w odcinku
przednim oka [18-20].

Wyniki badania liczby komérek $rédbtonka i grubosci
rogoéwki wykonanego pooperacyjnie w obojgu oczach przed
planowanym zabiegiem usuniecia oleju silikonowego i
plastyki teczowki w oku lewym. Uwage zwraca zmniejszona
liczha komdrek Srodbtonka w oku prawym (1754/mm?),
podczas gdy w oku lewym liczba komdrek jest praktycznie
niewykrywalna. Grubo$¢ rogdwki w obojgqu oczach
przekroczyta 600 um, w zwigzku z czym wartosci cisnienia
wewnatrzgatkowego wymagaja korekgji.
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Zabieg usuniecia oleju wykonano z powodzeniem na Od-
dziale Okulistycznym Szpitala Slaskiego w Cieszynie. Dla-
czego wspomniano o tym oddziale? Poniewaz to wlasnie
w tym o$rodku dokonano ponownej, wnikliwej diagnosty-
ki w zakresie ewentualnych przyczyn podwichniecia so-
czewki wlasne;j.

Efektem powyzszej diagnostyki byto wykrycie nieprawidlo-
wo wysokich stezen homocysteiny. Homocystynuria naj-
prawdopodobniej byta przyczyna wystapienia wszystkich
powiklan stwierdzonych u pacjenta, nie tylko okulistycz-
nych. W diagnostyce wykorzystano Sztuczna Inteligencje
(AL artificial intelligence), uwzgledniajac dwa terminy klu-
czowe, tj. ,podwichniecie soczewki” oraz ,wysoki wzrost”
Schorzenie to mimo wczesniejszego pobytu pacjenta na
kilku oddziatach klinicznych nie zostalo w ogdle wziete
pod uwage pomimo pojawienia si¢ stanu nadkrzepliwosci.
Wykonane badania biochemiczne wykazaly ponizsze war-
tosci:
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Homocysteina — 455 pmol/l (5,46-16,2 umol/l), wita-
mina B, — 138 pg/ml (191-663 pg/ml), kwas foliowy —
3,26 ng/ml (4,6-18,7 ng/ml).

Uzyskane wyniki wskazuja na niemal 30-krotny wzrost ste-

zenia homocysteiny przy réwnoczesnym niedoborze wita-

miny B, oraz kwasu foliowego.

Po wlaczeniu wlasciwej terapii w okresie od 23.03.2024 r.

do 10.05.2024 r. stezenie homocysteiny wahalo sie w za-

kresie 119-175 pmol/l, a stezenie metioniny osiagnelo

62 pmol/l.

Wykonano takze badanie genetyczne. W badaniu materiatu

genetycznego z 21.02.2024 r. stwierdzono heterozygotycz-

ny wariant ¢.833T>Cp. (I1e278Thr) rs 5742905 w genie CBS.

Zidentyfikowana zmiana jest znanym wariantem patogen-

nym powigzanym z objawami Kklinicznymi dziedziczonej

autosomalnie recesywnie homocystynurii [21].

Ponizej diagnostyka réznicowa przeprowadzona przez Al

oraz wolne tlumaczenie z jezyka angielskiego na polski:

+ Uraz: uderzenie w oko lub glowe.

+ Zmiany zwigzane z wiekiem: wraz z wiekiem wieza-
dla i inne struktury utrzymujace soczewke na miejscu
moga oslabnaé, co prowadzi do podwichniecia.

+ Zaburzenia genetyczne: niektére zaburzenia genetycz-
ne, takie jak zespét Marfana, zespot Ehlersa—Danlosa
i homocystynuria, moga powodowac ostabienie tkanki
tacznej podtrzymujacej soczewke, co prowadzi do pod-
wichniecia.

+ Zapalenie: zapalenie oka, takie jak zapalenie btony na-
czyniowej oka, moze powodowac uszkodzenie wiezadet
i innych struktur podtrzymujacych soczewke, co pro-
wadzi do podwichniecia.

+ Choroby ogélnoustrojowe: niektére choroby ogdl-
noustrojowe, takie jak cukrzyca i nadcisnienie, moga
zwiekszac ryzyko podwichniecia soczewki.

+  Wysoka krétkowzroczno$é: osoby z wysoka krétko-
wzroczno$cia (ciezka krétkowzrocznoscia) moga mieé
wieksze ryzyko podwichniecia soczewki z powodu wy-
dtuzenia oka.

+ Barwnikowe zwyrodnienie siatkéwki: ta dziedziczna
choroba oczu moze powodowaé zmiany w oku, ktére
zwiekszaja ryzyko podwichniecia soczewki.

+ Guzy wewnatrzgalkowe: guzy w oku moga powodowaé
przemieszczenie soczewki i innych struktur.

+ Wrodzone nieprawidlowosci: niektére osoby moga uro-
dzi¢ sie z nieprawidtowosciami budowy lub potozenia
soczewki zwiekszajacymi ryzyko podwichniecia.

Do momentu wykonania procedur okulistycznych, w la-
tach 2020-2023 pacjent wielokrotnie byt hospitalizowany
z przyczyn pozaokulistycznych. Przebywajac na oddziatach
szpitali klinicznych oraz wojewddzkich u pacjenta rozpo-
znano trombofilie, zakrzepice naczyn, zaburzenia rytmu
serca, martwice kosci oraz wstrzas septyczny. W tym czasie
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pacjent przeszedt takze kilka operacji, w tym endoprotezo-
plastyke lewego stawu biodrowego, ablacje serca, amputa-
cje podudzia lewego w nastepstwie zakrzepicy tetnic pod-
kolanowych oraz zawal mie$nia sercowego.

DYSKUSJA

Analizujac ten niezwykle rzadki przypadek, nasuwaja sie
pewne przemyslenia. Pierwsze to kwestia diagnostyki.
Pacjent po przebyciu wielu konsultacji w trakcie pobytu
w nierzadko renomowanych osrodkach klinicznych, nie
tylko okulistycznych, nie uzyskal odpowiedzi, dlaczego
pojawily sie u niego zmiany okulistyczne ani czy np. am-
putacja podudzia bedaca nastepstwem zmian pozakrzepo-
wych nie ma wspdlnego mianownika przyczynowego z pa-
tologia stwierdzona w oczach. Wobec powyzszego pojawia
sie konkluzja: brak zdiagnozowania przyczyny pojawienia
sie okreslonych objawéw chorobowych pomimo pobytu
w osrodkach, niezaleznie od ich liczby oraz referencyjno-
$ci, nie zwalnia kolejnego lekarza od prowadzenia dalszej
diagnostyki w celu jej wykrycia.

Wzigwszy pod uwage fakt, iz pamie¢ ludzka jest zawodna,
powinno sie w pelni korzystac ze zdobyczy w zakresie me-
tod diagnostycznych, nie wylaczajac Al ktéra, niezaleznie
od stopnia referencyjnosci czy rozmiaru o$rodka zapewnia
mozliwo$¢ przeprowadzenia diagnostyki réznicowej na
najwyzszym poziomie. Rozpoczecie korzystania z Al moz-
na potraktowac jako stosunkowo tatwy sposob sprostania
wymogowi ustawicznego rozwoju zawodowego.

Odnoszac sie do autorskiej techniki wampirzej przedsta-
wionej w tej pracy, spo$rod opiséw podobnych technik
w przeszloéci na uwage zastuguje artykut Gerdinga z 1998 r.
[22]. Autor opisuje technike aspiracji podwichnietej so-
czewki w sekwencji: mata kapsuloreksja (1,5 mm), aspiracja
mas soczewkowych za pomoca kaniuli do drég tzowych.
Koncepcja stojaca za technikami wampirza i Gerdinga
wydaje si¢ bardzo podobna, ale réznica miedzy nimi jest
diametralna. Technika Gerdinga, ktéra autor zastosowal
u dziecka ze stwierdzong homocystynuria oraz proble-
mem soczewkowym, mogla mie¢ zastosowanie w sytuacji,
gdy soczewka wlasna pacjenta byla jedynie podwichnieta
i utrzymywala si¢ na wiezadfach Zinna. Obecnie w przy-
padku stwierdzenia podwichniecia soczewki w celu jej
usuniecia zastosowano by technike z uzyciem retraktoréw,
starajac si¢ zachowac nie tylko torebke soczewki, ale nawet
wprowadzi¢ do niej soczewke sztuczna.

Ta historyczna technika nie sprawdzilaby sie ani w opisy-
wanym przypadku, ani w stanach, gdy soczewka wtasna
pacjenta jest praktycznie zwichnieta i utrzymuje sie jedy-
nie na pojedynczych wiezadlach Zinna lub na torbie cia-
ta szklistego. Obie techniki wskazuja jednak na potrzebe
stosowania rozwigzan szytych na miare w nietuzinkowych
przypadkach.
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Nawiazujac do tematu powiklan okulistycznych obserwo-
wanych w homocystynurii, najczesciej wymienia sie pod-
wichniecie soczewki wlasnej. Stan ten jest nastepstwem
patologii w budowie aparatu utrzymujacego soczewke
w oku. Obwddka rzeskowa bogata jest w cysteine, ktdrej
deficyt wystepuje w homocystynurii, co prowadzi do de-
generacji wiezadelek soczewki, utraty zdolnosci akomo-
dacji, a ostatecznie do przemieszczenia soczewki. Ektopia
soczewki, do ktérej dochodzi zazwyczaj przed 25. r.z., ty-
powo jest zlokalizowana w kwadrancie dolno-nosowym.
Przemieszczenie zwykle wystepuje obuocznie i jest sy-
metryczne. Kierunek podwichniecia nie jest rozstrzygaja-
cy, aczkolwiek zwichniecie soczewek o lokalizacji dolnej,
czy tez dolno-nosowej lub do komory przedniej sugeruje
homocystynurie.

Cecha odrézniajacg homocystynurie od zespotu Marfana
sa popekane wiokna obwddki rzeskowej, ktérych liczba
wzrasta w czasie [2, 8]. Ektopia wystepuje u 80% chorych
w wieku 15 lat. W badaniu histopatologicznym zwraca
uwage gruba warstwa PAS-dodatniego (peripheral anterior
synechiae, obwodowe zrosty przednie) materiatu odklada-
jacego si¢ na powierzchni ciala rzeskowego [1].

W trakcie wykonywania zabiegu na oku prawym opisywa-
nego pacjenta lekarz stwierdzit praktyczny brak wiezade-
tek na obszarze ponad 300° i mial wrazenie, iz soczewka
utrzymuje sie gléwnie na torbie przedniej ciala szklistego
oraz na nielicznych pozostalych wiezadlach Zinna.
Czesto$¢ ektopii soczewki u nieleczonej populacji pacjen-
téw moze siega¢ nawet 80% [14]. Jak wspomniano wcze-
$niej, moze réowniez dochodzi¢ do przemieszczenia sie
soczewki do komory przedniej lub uwiezniecia jej w Zre-
nicy. Powyzsze stany mogg prowadzi¢ do zamkniecia kata
przesaczania, a nastepnie do jaskry wtérnej zamknietego
kata [23].

Inni autorzy podaja, ze soczewka nigdy nie ulega pod-
wichnieciu ku gérze, jak w zespole Marfana, co jest istot-
na wskazéwka diagnostyczna u pacjentéw o marfanoidal-
nej budowie ciala. Pozostalymi objawami ocznymi, ktére
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moga pojawic sie u oséb ze stwierdzona homocystynuria,
sq: wysoka krotkowzroczno$¢, odwarstwienie siatkdwki,
obwodowe zwyrodnienia nabtonka barwnikowego. Opisy-
wano réwniez atrofie nerwu wzrokowego, atrofie teczéwki,
garbiak przedni, przymglenia soczewki i rogéwki [1, 23].
W diagnostyce réznicowej nieurazowej ektopii soczewki
nalezy wzia¢ pod uwage: zespdét Marfana, aniridie i jaskre
wrodzong, zespdt Ehlersa—Danlosa, hiperlizynemie, zesp6t
Weilla—Marchesaniego oraz niedobdr oksydazy siarczyno-
wej, rodzinna ektopie soczewki, rodzinng mikrosferofakie,
zesp6t Sticklera, zespdt Sturge—Webera (sporadycznie),
zesp6t Crouzona (sporadycznie) 2, 13].

WNIOSKI

Diagnostyka z uzyciem Al powinna wej$¢ na state do metod
stosowanych w poszukiwaniu przyczyn badanych patologii
lub schorzen. Pomimo niepelnej precyzji odpowiedzi moze
stuzy¢ jako pewnego rodzaju punkt odniesienia dla zawod-
nej pamieci ludzkie;j.

W przypadku podwichnigcia soczewki wlasnej nie nalezy
skupia¢ sie jedynie na przyczynach okulistycznych takiego
stanu, czego przykladem jest wspomniana homocystynu-
ria. Sposréd wielu choréb wrodzonych homocystynurie
wyroznia fakt, ze istnieje mozliwo$¢ zapobiegania jej skut-
kom. W zwiazku z powyzszym to lekarz okulista moze by¢
pierwszg osobg, ktéra wysunie podejrzenie tego $miertel-
nego, cho¢ potencjalnie podlegajacego leczeniu schorzenia.
Nalezy zdawac¢ sobie sprawe z faktu, ze w rodzinie pacjenta
u 0s6b heterozygotycznych i ponizej 50. r.z. istnieje pod-
wyzszone ryzyko wystapienia zakrzepéw oraz zatoréw na-
czyn siatkdwki.

Technika wampirza jest procedura ulatwiajaca usuniecie
miekkiej, praktycznie zwichnietej soczewki wlasnej pacjen-
ta w sytuacji, gdy standardowo stosowane techniki nie majg
racji bytu, a chcemy unikna¢ zabiegu witrektomii tylnej.

Zrédlo rycin: Wszystkie ryciny pochodzq z materiatéw
wiasnych autorow.
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