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Okulistyczne objawy w zespole
Goldenhara: opis przypadku
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Objawy okulistyczne
w zespole Goldenhara:

e skorzak rogéwki (dermoid) moze by¢
jednostronny lub obustronny i wystepuje
w okolo 35% przypadkdéw, najczesciej
w kwadrancie dolno-nosowym w okolicy
rabka

e podspojéwkowa torbiel (cysta) thuszczowo-
dermoidalna

e wrodzony ubytek (coloboma) powieki,
teczéwki lub naczynidwki 1 czeSciowe
opadniecie powieki gérnej tego samego oka

e inne objawy: zez, faldy naskdrkowe, brak
galki ocznej, anomalie drdg Itzowych,
anomalie siatkéwki i nerwu wzrokowego,
jaskra

Dermoid rogéwki...

..pojawia sie jako szara, zdltawa lub
rozowawo-biata, owalna masa, o réznych
rozmiarach od wielkosci gléwki szpilki do
srednicy 8-10 mm. Powierzchnia jest zwykle
gtadka 1 czesto pokryta cienkimi wloskami.
Zazwyczaj nacieka zrab rogéwki

i twardowke, nie przekraczajgc ich granic.
Moze by¢  przyczyna  niezbornosci
(astygmatyzmu) i niedowidzenia oka.

Klasyczna triada objawow
(z. oczno-uszno-kregostupowego):

1) hipoplazja zuchwy skutkujgca

)

NC)

@ 2) oczne i uszne malformacje

asymetrig twarzy

Coloboma powieki...

...moze znajdowac sie w gérnej lub dolnej powiece

3) anomalie kregostupa (najczesciej w gornej), powodujac znaczng

ekspozycje powierzchni oka.




33-letnia pacjentka
ze zdiagnozowanym
zespotem Goldenhara...

...zgtosita sie do Kliniki Okulistycznej WIML
z powodu pobolewania oczu i glowy, dyskomfortu
przy patrzeniu i sluzowej wydzieliny w oku prawym.
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Visus E . Wywiad ogélny
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Vod=Ilpp z 30 cm cc -3,0 Dsph T O Z 3 e zespot Goldenhara
V os = 0,3f cc -3,25 Dsph -4,25 Dcyl ax 90 LPED 4 e mnogie wady rozwojowe twarzy:

. L . Sorczr & st. po leczeniu operacyjnym rozszczepu
2 miesigce wczesniej pacjentka zmienita okulary na nowe. frrerzs 7 S :

. ) L | e s podniebienia twardego i obustronnego

Dla OD otrzymata o -1,75 mocniejszy Dcyl niz w poprzedniej —
korekdji e A poprzecznego rozszczepu twarzy
Poprzed.nia korekcja: SRR * zespot Pierre’a Robina
OD -4,0 Dsph e st. po dystrakcji zuchwy z powodu
OS -4,0 D¢yl -3,0 Dcyl ax 80 hiedorozwoju

e st. po operacji usuniecia wyrostkéw usznych

IOP

T od =15 mmHg (papl.)
T os =17 mmHg

Pachymetria

OD 630 pm
0S 550 pm

Wywiad okulistyczny

e st. po leczeniu operacyjnym colobomy
powieki gérnej OD
obustronne zrosty powiekowo-spojowkowe
wysoki astygmatyzm krotkowzroczny OU d
tuszczka rogéwki OU
st. po operacji usuniecia cysty dermoidalnej
oD
cysta dermoidalna OS
st. po operacji zeza zbieznego OD
amblyopia OD
st. po operacji czeSciowej, warstwowej
keratoplastyki oraz plastyki dolnego
sklepienia worka spojowkowego OD . 7
e stan po licznych plastykach aparatu

ochronnego OD
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ODS - ostozkowaty obrys dna, siatkdwka przytozona, nie uwidoczniono
patologicznych struktur w obrebie gatki ocznej i przyczepdw miesni ' ‘




Przedni odcinek OD

e ttuszczaki i zaburzenia rozwojowe brzegu gérnego obu
powiek
gérna powieka po leczeniu chirurgicznym colobomy
dolna powieka symblepharon w kacie zewnetrznym
sptycone zatamki spojowkowe
wrastajgca na rogowke tuszczka od dotu i skroni
naczynia wrastajace w rogéwke od ragbka
komora przednia Srednio gteboka czysta
teczéwka i soczewka prawidtowe

Przedni odcinek OS

symblepharon w dolnym biegunie rogowki
choriostoma dolnego zatamka spojéwkowego
wrastajgca na rogdéwke tuszczka od dotu
naczynia wrastajgce w rogowke od rabka
komora przednia Srednio gteboka czysta
teczéwka i soczewka prawidtowe

Tylny odcinek ODS

mozaikowaty wyglad dna oka

zanik okototarczowy naczyniowkowo-siatkowkowy
hipoplazja nerwu wzrokowego

plamka makroskopowo bez zmian

BADANIE OCT PLAMEK

OD - scienczenie warstwy neurosensorycznej siatkdwki (brak fiksacji) | ; OS - zarys dotka zachowany, bez cech patologicznych




PO KONSULTACIJI W PORADNI
OKULOPLASTYCZNEJ WIML
SKIEROWANO NA KONSULTACIJE
DO PORADNI ROGOWKOWE)J
W WOJEWODZKIM SZPITALU
SPECJALISTYCZNYM NR 5
W SOSNOWCU

CELEM ZAPLANOWANIA INTERDYSCYPLINARNEGO
LECZENIA PACJENTKI

AS -OCT OD AS -OCT OS

inwazja tkanki wtéknistej na rogéwke ze inwazja tkanki wtéknistej na rogéwke ze
scienczeniem rogoéwki, obejmujaca os widzenia scienczeniem rogowki, nieobejmujaca osi widzenia
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Pachymetry
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445 % | Apex 4 633 um 00 mm

Pachymetry

Keratometric Posterior Pachymetry

E 65D @ 46°
418D ®@102° b K —-60D @ 136° b 712 % | Apex E 950 um
444 D ] Thinnest : 536 um

TOPOGRAFIA ROGOWKI

widoczne zaburzenia krzywizny rogdwki w obu oczach



ZAPROPONOWANE
LECZENIE
OKA PRAWEGO

Pacjentka nie wyrazita zgody na chirurgiczne leczenie aparatu ochronnego oka lewego, O
poniewaz jest to jej jedyne widzgce oko, ktore umozliwia jej codzienne funkcjonowanie,
i boi si¢ ew. powiktari pooperacyjnych.

1.Loteprednol 0,5%

Aktualnie zastosowana korekcja:

OD -4,0 Dsph 2.Nawilzanie oczu preparatami sztucznych tez
OS -4,0 D¢yl -3,5 Dcyl ax 90 e o z .
Pacjentka jest zadowolona, a bole i dyskomfort ustqpity. 3.H I§1€Nna brzegOW pOWIEk

4.Dobor nowej korekcji okularowej

Leczenie chirurgiczne powierzchni oka

1. Odtworzenie zatamkow spojowkowych
2. Plastyka powieki gornej
3. Plastyka powieki dolnej
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