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Trudnosci w rozpoznawaniu choroby Coatsa
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Difficulties in Diagnosing Coats’ Disease

Retinitis exsudativa externa Coats dotyczy zwykle tylko jed-
nego oka i wystepuje u os6b miodych. Przecietny wiek, w kiorym
wystepuje to schorzenie jest, jak podaje Coats, 16 lat. Wediug
Lebera (1914) pierwsze objawy tej choroby pojawiajg sie w 80%s
przypadkéw przed 25 rokiem zycia i czeéciej dotyczg mlodych chilop-
cow, anizeli dziewczeta. Ciezkie to schorzenie postepuje wolno
i zostaje najczesciej spostrzezone wtedy, gdy ostrosé wzroku znacz-
nie sie juz obnizy.

Przedni odcinek galki ocznej, przynajmniej we wczesnych okre-
sach nie wykazuje zmian chorobowych. Zmiany dotycza dna oka
i to w postaci wynioslego, szarego ogniska wysiekowego, umiejsco-
wionego najczesciej w okolicy tarczy nerwu wzrokowego i plamki
z6ltej. Obejmuja one rozlegte pole siatkéwki z dgznoscig do roz-
przesirzeniania sie i zajmowania coraz wiekszej powierzchni. Za-
réwno na obwodzie, jak i na szezycie wysieku widoczne sg prawie
zawsze krwotoki. Czasem zdarzajg sie zlogi barwnika. Naczynia
wykazuja zmiany i to cze$ciej dotyczace zyl, anizeli tetnic. Polegaja
one na wrzecionowatych i kulistych rozszerzeniach, weztach, spio-
tach i wezykowatosci przebiegu.

Zaleznie od warunkéw utrudniajgcych krazenie, w danym miej-
scu powstajg drobne rozszerzenia nasladujgce matle tetniaki (E1-
wyn 1947). Wystepuje nowotworzenie sie naczyn w formie siatki
na szczycie wysieku, a takze zespolenia tetniczo-zylne. Krew wy-
dobywajac sie z malych, rozszerzonych naczyn mozie powodowaé
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duzy krwotok siatkéwkowy, lub moze przedostawaé sie¢ do cialka
szklistego i prowadzi¢ w nastepstwie do tworzenia sie bliznowate]
tkanki lgcznej. W pézniejszych okresach choroby stwierdza sie
oderwanie siatkéwki, a koncowym wynikiem choroby jest czeSciowa
lub calkowita $lepota, do czego niejednokrotnie przyczynia sie
powstanie wtérnej jaskry, powiklanej zatmy, wzglednie powikla-
nego zapalenia teczoéwki.

Badaniem histopatologicznym stwierdza si¢ obecnos¢ krwoto-
kéw w warstwach najbardziej zewnetrznych siatkéwki. Wylew krwi
ulega zwloknieniu w przestrzeni podsiatkéwkowej i ksztaltuje
tkanke tgczng, bliznowaty, ktéra rozrasta sie i rozprzestrzenia.
W siatkdéwce, poczatkowo zgrubialej z wysiekiem surowiczo-wi6kni-
kowym, pojawia sie zwyrodnienie obejmujace warstwe jadrows
zewnetrzna z precikami i czopkami (Szmaj 1923). Do wysieku
przedostajg sie komorki fagocytarne, ktéore wedtug Lebera pocho-
dza z nablonka barwnikowego. Niektére z tych komoérek sg prawdo-
podobnie histiocytami pochodzgcymi z przydanki naczyn krwio-
no$nych. W okolicach martwiczych, otoczonych juz tkanksg tlaczna,
mozna znaleZé rozpadowe elementy krwi, krysztatki cholesteryny
i barwnik (G iv ner 1954). Punktem wyjscia tych zmian sg warstwy
zewnetrzne siatkdéwki. Naczyniéwka natomiast w przewazajacej
czeSci przypadkéw pozostaje nietknieta. W nielicznych przypadkach,
w ktérych zaobserwowano zmiany w samej naczyniéwce (Leber,
L amb) stwierdzono w poézniejszym okresie choroby zaréwno obec-
noé¢ nacieku komorkowego w naczyniowce, jak i zrosty pomiedzy
naczyniéwka a siatkdwka. Rados (1923) opisuje, podobnie jak
Coats, w przestrzeni nadnaczyniéwkowej tkanke niezupelnie
bliznowata, lecz plynng i biatkows.

Odno$nie zmian dotyczacych naczyn Coats wprowadzil po-
dzial na 3 grupy:

1. wieksze lub mniejsze zmiany wysiekowe w siatkéwce z malym
uszkodzeniem naczyn. Spotykamy tu nieznaczne rozszerzenie
i wezykowatos¢ zyl, oraz drobne wynaczynienia w siatkéwce;

2. bardziej posuniete zmiany w naczyniach: do poprzednio wymie-
nionych zmian wysiekowych dolacza si¢ nowotworzenie naczyn,
powstawanie rozstrzeni naczyniowych i duzych krwotokéw;

3. wybitne nowotworzenie sie naczyn i powstawanie zespolen tetni-
czo-zylnych.
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Histopatologiczne zmiany w naczyniach sg bardzo roéznorodne.
Na og6! w naczyniach srodkowych siatkéwki zmian zadnych nie
stwierdza sie, a obserwowane uszkodzenia dotycza naczyn wlosowa-
tych. Przede wszystkim stwierdza sie nacieczenie i zgrubienie blony
wewnetrznej na skutek bujania tkanki, az do zupelnego zamknie-
cia $wiatla naczynia, nastepnie zwyrodnienia szkliste i rozpad utka-
nia doprowadzajacy do mniejszych lub wiekszych krwotokéw. Nie-
kiedy zdarza sie rozszczepienie $cianki naczynia. W oslonce zew-
netrznej wystepuje zwykle bardzo znaczny przerost, polaczony z po-
wiegkszeniem ilo§ci jader komoérkowych, oraz nacieczenie fago-
cytarne.

Stwierdzono, ze uszkodzenia $cian naczyn stanowig jeden
z zasadniczych objawéw choroby Coatsa.

Na podstawie wlasnych przypadkéw C o ats zauwazyl, ze pro-
ces chorobowy rozpoczyna sie od krwotokéw z naczyn zewnetrznej
warstwy siatkowki. Wynaczynienia te, rozleglte lub ograniczone,
powodujg zniszczenie elementéw komérkowych siatkowki, groma-
dzenie sie ptynu surowiczo-widknikowego w ich otoczeniu, oraz tor-
bielowate zwyrodnienie siatkowki (Szmaj 1923).

Z powyzszym pogladem nie zgadzal sie Leber (1914), ktéry
byl zdania, ze pierwotnym objawem jest stan zapalny siatkéwki
oraz proces martwiczy, a wtérnym zmiany naczyniowe i krwotoki.
Niektérzy autorzy, wsérdod nich Lamb, Devis i inni zgadzali sie
z tym pogladem, jednak poézniejsze badania histopatologiczne oraz
przebieg samej choroby wydajg sie przemawia¢ za tym, ze pier-
wotng zmiang sg krwotoki.

Przyczyna powstawania krwotokéw nie zostala dotgd ustalona.
W niektérych przypadkach brano pod uwage mozliwo$é powstania
krwotoku podczas porodu kleszczowego, lub przy naglym wzroscie
cisnienia z powodu np. kokluszu (Bailliart 1939). Poniewaz jed-
nak przyczyn tych nie mozna bylo uwazaé za wystarczajgce, Coats
wzigl pod uwage inne mozliwosici: 1) sklad krwi, ktéry odbiega od
normy i w warunkach sprzyjajacych stanowi¢ moze przyczyne krwo-
toku; oraz 2) pierwotne zmiany w samych $cianach naczyh. Coats
sklanial sie raczej do drugiego z tych przypuszczen, mimo, ze nie
we wszystkich przypadkach stwierdzono zmiany naczyniowe.

Ostatnio mielismy mozno$é obserwowania chorego M.O. lat 26,
(Nr hist. chor. 1751/54), ktéry zglosit sie ze skargami na stale po-
stepujgce obnizanie sie ostrosci wzroku na oku lewym, od szeéciu
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W leczeniu chory otrzymal: 800 mg ACTH, 8 g streptomycyny, 30 inj.
Calcium chloratum z cebionem.

Stan oka lewego w dniu wypisu:

0. L. gatka oczna blada, rogéwka czysta, przednia komora miernie gleboka,
teczowka o rysunku wyraznym, Zrenica miernie szeroka, reaguje prawidlowo.
Na dnie oka widoczne centralnie i powyzej, ognisko szare z duza iloscia
tkanki lgcznej wielkosci okolo 5 tarczy, przesltaniajace tarcze nerwu wzroko-
wego i plamke z6itg. Na jego szczycie widoczna siatka nowoutworzonych na-
czyn. W) otoczeniu ogniska naczynia zylne rozszerzone z bainkowatymi roz-
deciami. W najblizszym otoczeniu ogniska pojedyncze, ciemne, krwotoki,
oraz pasma tkanki lgcznej biegnace w kierunku ciatka szklistego. Ostrosé
wzroku oka lewego — liczy palce z odlegloSci 1 metra. Napiecie gatki ocznej
wynosi 23 mmHg. Pole widzenia wykazuje ubytek cze$ci dolno-skroniowej
dochodzacy do centrum. Chory zostal wypisany z Kliniki z poleceniem zglo-
szenia sie do kontroli.

Na podstawie obrazu klinicznego rozpoznaliSmy retinitis exsu-
dativa externa Coats. Na podstawie badan dodatkowych nie mozna
stwierdzi¢, co jest przyczyna choroby, jedynie z calg pewnosScig
moglismy wykluczyé¢ zaréwno kile, jak i gruzlice.

Powyzszy opis przypadku przedstawiamy ze wzgledu na trud-
nosci rozpoznawcze, na jakie napotkaliSmy, przy okreslaniu opisa-
nych zmian, rozpoznajac je poczatkowo jako retinitis proliferans.
Chory w czasie pierwszego badania podal, ze dotychczas nie leczytl
sie. Pézniej jednak, gdy ustaliliSmy juz rozpoznanie, przyznat, ze
byl badany i leczony w innych zakladach leczniczych, ze istnialy
réwniez réznice w rozpoznaniu. Z wypowiedzi chorego mozna bylo
sie domysla¢, ze rozpoznawano juz to retinitis proliferans, juz to
sprawe nowotworows.

Trudnos$ci rozpoznawcze w naszym przypadku wynikaty przede
wszystkim z rozleglego bujania tkanki lgcznej z nieznacznie zazna-
czonymi zmianami w naczyniach, jak réwniez z braku, w poczat-
kowym okresie naszej obserwacji, wiekszych $wiezych krwotokow.
Wynaczyniona krew bowiem, przedostawszy sie do ciatka szklistego,
powodowala tworzenie sie bliznowatej tkanki lacznej i w tym
wlasnie okresie mielidmy moznoéé badaé chorego poraz pierwszy.
Dopiero w pézniejszym czasie wystapily typowe krwotoki i wyraz-
nie zaznaczone zmiany w naczyniach.

Istnieje caly szereg stanéw zapalnych siatkéwki, ktére swoim
wygladem przypominaja obraz retinitis exsudativa externa Coats.
Najbardziej moze zblizong jednostka chorobowa pod wzgledem da-
leko posunietych zmian w naczyniach jest angiomatosis retinae



6 Barbara Szwarc

v. Hippel. O ile poczgtkowo odroznienie tych zmian od choroby
Coatsa napotyka na powazne trudnosci, o tyle w poézniejszym
okresie choroby na skutek wyraznych i charakterystycznych zmian
w naczyniach ustalenie rozpoznania jest latwe.

Podobnie przy rozpoznawaniu przypadkow retinitis proliferans,
gdzie takze mamy rozlegle ogniska, bujanie tkanki lacznej i krwo-
toki, réznicowanie miedzy tym schorzeniem i chorobg Coatsa
moze nastrecza¢ trudnosci. Jednak rozstrzygaé¢ tu bedzie poza
charakterystycznym centralnym umiejscowieniem zmian w siat-
kéwce, typowy obraz bankowatych rozdeé¢ w Scianach naczyn.

Jak wynika z pi$miennictwa, niektorzy autorzy mieli wiele
trudnosci w réznicowaniu choroby Co atsa z retinitis circinata lub
degeneratio maculae luteae disciformis. Na ogot oba te schorzenia
dotycza raczej oséb starszych, podczas gdy choroba Coatsa jest
chorobg wieku mlodego. Poza tym przeciw chorobie Coatsa w tych
razach przemawiaé bedzie nieco odmienny obraz kliniczny, a miano-
wicie prawie zupelny brak krwotokéw.

Nie mozna pomingé¢ w diagnostyce roézniczkowej nowotworéw
galki ocznej. O tym, jak czesto choroba Coatsa byla rozpoznawa-
na jako sprawa nowotworowa, $wiadczy fakt, Ze, jak to wynika
z piSmiennictwa, niejednokrotnie usuwano galke ocznag i dopiero
badanie histopatologiczne wyjasniatlo wlasciwy zapalny charakter
schorzenia. '

Przedstawiajac nasze obserwacje i dane z pi$miennictwa doty-
czace retinitis exsudativa externa, chcieliSmy specjalnie zwrdci¢
uwage na powazne trudnosci rozpoznawcze. Nie jest bowiem obo-
jetne, czy zastosuje sie leczenie zachowawcze, pozostawiajgc oko
z nawet znacznie obnizong ostro$cig wzroku, czy mylnie rozpoznajac
np. sprawe nowotworows, dazyé¢ sie bedzie do usuniecia galki ocznej.
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PE3IOME

ABTOp cHayaja ONHCHIBAET IJTHOJIOTHMIO, INAaTOreHe3 M KIWHHMKY
retinitis exsudativa externa Coats W 3areM paccMaTpuBaeT Bce
3aTpyAHEHUdA. CBA3aHHBIE C pAcllo3HAHMEM 3Toro 3alojleBaHUA.

B npencraBaenHoM aBTOpoM ciydae ofpainaercAa ocofoe BHH-
MaHHMEe HA CYIECTBYIOLIME HBIHE pPAa3HOIIAacHA B IIOCTAHOBKe IMa-
rHo3a. [Ipu paccMarpuBanuu puddepeHUNOHANBHON THATHOCTHKU
apTop ofpamaer BHHMMaHHe HA HepeAKoe TpaKToBaHue G6oJe3HH
Coats’a, kak 3afolleBaHUA, CBA3AHHOIO0 ¢ HOBOOGDPA30BAHUAMU.
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SUMMARY

The description of etiology, pathogenesis and symptomatology
of retinitis exudativa externa Coats is followed by a discussion of
difficulties connected with the diagnosis of that disease.

In the presented case the occurrence of distinctive features
is stressed. Attention is drawn to the fact that in differential diag-
nosis the disease is often treated as a neoplastic process.
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