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    Narząd wzroku jest  głównym zmysłem przy pomocy którego komunikujemy  się ze światem zewnętrznym. Dlatego też  ślepota jest jednym z największych kalectw,  jakie mogą dotknąć człowieka. U dzieci ma ona szczególne znaczenie ponieważ wpływa na jego rozwój umysłowy i w konsekwencji na całe jego dalsze życie. Szczególnie tragiczny jest los dzieci z równoczesnymi zaburzeniami widzenia i drugiego co do ważności zmysłu, a mianowicie słuchu. W skrajnych sytuacjach są one prawie całkowicie pozbawione kontaktu ze światem zewnętrznym, a więc również możliwości rozwoju. Na szczęście część z tych zaburzeń może być leczona lub rehabilitowana. 

    Przeprowadzone badania kliniczne wykazały, że u dzieci z zaburzeniami słuchu zmiany chorobowe w narządzie wzroku występują znacznie częściej niż u dzieci zdrowych (1).  

    Celem niniejszej pracy jest przedstawienie głównych chorób narządu wzroku, które występują u dzieci z zaburzeniami słuchu oraz możliwości ich leczenia. Schorzenia te podzielono na grupy w zależności od tego czy oba te zaburzenia występują razem czy w pewnym odstępie czasowym oraz czy są wrodzone (występują od urodzenia) czy nabyte (Tabela I).

TABELA   I

CHOROBY OKULISTYCZNE W PRZEBIEGU KTÓRYCH WYSTĘPUJĄ ZABURZENIA SŁUCHU


I. WRODZONE  RÓWNOCZEŚNIE WYSTĘPUJĄCE ZABURZENIA  WZROKU I   SŁUCHU

1. Zakażenia  wewnątrzmaciczne

         Różyczka

    Do zakażenia płodu wirusem dochodzi zazwyczaj poprzez łożyskowo w czasie pierwotnego zakażenia matki mającego miejsce w czasie trwania ciąży. Jeżeli ma ono miejsce przed 12 miesiącem ciąży dochodzi wtedy często do uszkodzenia płodowego układu naczyniowego soczewki, co prowadzi do rozwoju zaćmy wrodzonej. Czasami towarzyszy temu zanik tęczówki. Zakażenie może również powodować wewnątrzmaciczne zapalenia rogówki, objawiające się po urodzeniu różnego stopnia jej zmętnieniami. Dość często występuje również zapalenie siatkówki, które na szczęście rzadko prowadzi do pogorszenia widzenia. Różyczka może być również przyczyną jaskry wrodzonej. Jeżeli do zakażenia dojdzie pomiędzy 12 a 20 miesiącem ciąży w obrazie klinicznym zazwyczaj dominują zaburzenia słuchu, natomiast upośledzenie widzenia jest przeważnie niewielkie. U dzieci z wrodzoną różyczką w wieku 1-4 lat często dochodzi do rozwoju wad wzroku i zeza. Leczenie zaćmy jest wyłącznie operacyjne i w większości przypadków zapewnia uzyskanie użytecznego widzenia u leczonego dziecka. Operacja powinna być wykonana w ciągu 4 pierwszych miesięcy życia.  Konieczna jest rehabiltacja widzenia u dziecka do 7-8 roku życia (6).

    Cytomegalia

 Wewnątrzmaciczne zakażenie wirusem cytomegalii może powodować ciężkie uszkodzenia ośrodkowego układu nerwowego. U 15% zakażonych dzieci dochodzi do zaburzeń słuchu, zaś u 6% do pogorszenia widzenia (4). Te ostatnie są spowodowane zazwyczaj zapaleniami siatkówki i naczyniówki, które po wygojeniu pozostawiają rozległe blizny na dnie oczu. Rzadszą przyczyną pogorszenia widzenia jest zaćma wrodzona. 

    W leczeniu świeżych zmian zapalnych siatkówki stosowane są leki przeciwwirusowe (gancyklowir). Niestety, nie ma możliwości leczenia zmian bliznowatych siatkówki, które czasami mogą być przyczyną dość znacznego pogorszenia widzenia. Zaćma leczona jest według zasad jakie przedstawiono powyżej.

    Toksoplazmoza
 Zarażenie wewnątrzmaciczne pasożytem Toxoplasma gondii  zapalenie mózgu, wątroby, śledziony, wewnątrzgałkowe oraz ucha wewnętrznego. Po urodzeniu dziecka rzadko obserwuje się czynny okres zapalenia. Najczęściej mamy do czynienia pozostałościami choroby w postaci małogłowia, wodogłowia, padaczki, zaburzeń rozwoju umysłowego oraz zaburzeń słuchu i wzroku. 

   W narządzie wzroku toksoplazmoza powoduje najczęściej martwicze zapalenie siatkówki i naczyniówki, umiejscawiające się w centralnej części dna oka tzw. plamce. Zejściem stanu zapalnego jest rozwój charakterystycznej, ostro odgraniczonej,  hyperplastycznej blizny na tym obszarze. Ostrość wzroku u tych dzieci waha się w granicach 0,2 – 0,07, co pozwala na samodzielne poruszanie się, natomiast może powodować trudności w czytaniu. W okresie późniejszym u dzieci tych często dochodzi do rozwoju zeza. Rzadsze objawy toksoplazmozy wrodzonej w narządzie wzroku to blizny rogówki, zaćma, zanik nerwu wzrokowego, zwłóknienie ciała szklistego, a po  ciężkim stanie zapalnym zanik gałki ocznej (6). 

    W chwili obecnej nie ma możliwości skutecznego leczenia takich zmian w gałce ocznej jak blizny pozapalne siatkówki, zanik nerwu wzrokowego i zanik gałki. Zaćma i blizny rogówki wymagają leczenia operacyjnego (usunięcie zmętniałej soczewki, przeszczep rogówki). 

      2.  Wcześniactwo

    Uszkodzenia narządzie wzroku u wcześniaków nie są zasadniczo wrodzone, ale ponieważ są one powodowane przez zmiany okołoporodowe lub rozwijające się we wczesnych okresach poporodowych są one omawiane w tej części pracy. Przyczyną pogorszenia widzenia w tej grupie dzieci jest najczęściej retinopatia wcześniaków. W chwili obecnej choroba ta jest główną przyczyną ślepoty i znacznego pogorszenia widzenia u dzieci w Polsce (8). Jest ona spowodowana zaburzeniem rozwoju unaczynienia siatkówki w wyniku czego dochodzi do  rozwoju proliferacji włóknisto-naczyniowych w ciele szklistym, które prowadzą do postępującego odwarstwienia siatkówki. Cooke przebadał 1499 wcześniaków w wieku 0d 0 do 3 lat urodzonych z wagą poniżej 1500 gramów (3). U 3,5% z nich stwierdzało się ślepotę lub znaczne pogorszenie widzenia, zaś u 1,3% zaburzenia słuchu. U wcześniaków o wiele częściej niż u dzieci urodzonych o czasie występują również wady wzroku oraz zez (7). 

    W chwili obecnej istnieje możliwość skutecznego leczenia retinopatii wcześniaków przy pomocy laseroterapii lub krioterapii. Są one jednak skuteczne tylko na określonym, wczesnym etapie rozwoju choroby (7).

    Od 10 lat w Polsce obowiązują zarządzenie Ministra Zdrowia i Opieki Społecznej oraz wytyczne Krajowego Zespołu Specjalistycznego w dziedzinie Pediatrii i Medycyny Szkolnej zgodnie z którymi wszystkie niemowlęta urodzone przed 36 tygodniem ciąży oraz z wagą poniżej 2500 gramów powinny być badane okulistycznie w 4, 8 i 12 tygodniu życia oraz w wieku 1 roku życia. Mają one na celu wykrycie wszystkich początkowych stadiów retinopatii wcześniaków w okresie kiedy istnieje najbardziej skuteczna możliwość leczenia choroby oraz wczesne rozpoznanie wad wzroku i zeza, co zapewnia najlepsze możliwości ich terapii (7). 

II. NABYTE  RÓWNOCZEŚNIE WYSTĘPUJĄCE ZABURZENIA  WZROKU I   SŁUCHU

Zapalenie opon mózgowych    

    Zapalenie opon mózgowych powoduje zaburzenia słuchu wskutek uszkodzenia ucha wewnętrznego lub nerwu słuchowego. Pogorszenie widzenia jest zazwyczaj związane z pozapalnym zanikiem nerwu wzrokowego lub/i uszkodzeniem pasma wzrokowego, promienistości wzrokowej  i korowych ośrodków widzenia. U dzieci po zapaleniu opon mózgowych często dochodzi do rozwoju wad wzroku. W chwili obecnej brak jest możliwości leczenia pozapalnych uszkodzeń nerwu wzrokowego i pozostałych części dróg wzrokowych.

                 Przedwczesne kostnienie szwów czaszki

    W tej grupie schorzeń dochodzi do przedwczesnego zarastania szwów czaszki, co prowadzi do  rozwoju jej zniekształceń znanych jako czaszka wieżowata (stożkogłowie) lub zespół Crouzon.  Są to  schorzenia wrodzone, natomiast zaburzenia słuchu  i wzroku występują wtórnie wskutek uszkodzenia nerwów słuchowego i wzrokowego spowodowanego obkurczeniem się kanałów wzrokowego i słuchowego. W zespole Crouzon zanik nerwu wzrokowego stwierdza się w 80% chorych dzieci, zaś nerwu słuchowego w 10-33% (2, 5). 

III. CHOROBY POWODUJĄCE  OSŁABIENIE WIDZENIA Z                   

             NASTĘPOWYM  POGORSZENIEM SŁUCHU.

              Choroba  Norriego

    Jest to  dziedziczna choroba w przebiegu której dochodzi do obustronnego zaburzenia rozwoju siatkówki (tzw.dysplazja) co powoduje rozwój proliferacji wewnątrzgałkowych oraz postępujące odwarstwienie siatkówki. W okresie późniejszym może rozwinąć się małoocze oraz zaćma. W większości przypadków dochodzi  do opóźnienia rozwoju umysłowego. U 1/3 dzieci z zespołem Norrego stwierdza się uszkodzenie słuchu, które zazwyczaj rozwija się o wiele później niż zmiany w narządzie wzroku. 

    Istnieje możliwość leczenie tylko części zmian w narządzie  wzroku, polegającej na wycięciu nieprawidłowych tkanek wewnątrz gałki ocznej.   

     Parę lat temu wyizolowano gen odpowiedzialny za wystąpienie choroby Norriego (tzw. gen ND). 

                  Zespół Alströma

        Jest dziedziczny zespół, w którym obserwuje się  otyłość, cukrzycę insulinozależną, niedorozwój narządów płciowych,  łysienie, niewydolność nerek, podwyższenie poziomu trójglicerydów i tzw. rogowacenie ciemne skóry. Znaczne pogorszenie widzenia występuje już w pierwszej dekadzie życia i jest spowodowane zwyrodnieniem barwnikowym siatkówki,  które powoduje postępujące zawężenie pola widzenia, ślepotę zmierzchową oraz pogorszenie widzenia. Zaburzenia słuchu pojawiają się później, zazwyczaj po pójściu dziecka do szkoły. 

    W chwili obecnej brak jest możliwości leczenia zmian w narządzie wzroku.

IV.  CHOROBY POWODUJĄCE  POGORSZENIEM SŁUCHU Z                   

             NASTĘPOWYM  OSŁABIENIEM WIDZENIA.

                   Zespół Ushera      

        Zespół ten jest jedną z najczęściej występujących chorób, w przebiegu których obserwuje się   równoczesne uszkodzenie wzroku i słuchu. Głównym objawem jest wrodzona głuchota. Zaburzenia widzenia spowodowane rozwijającym się zwyrodnieniem barwnikowym siatkówki oraz zaćmą występują zazwyczaj pod koniec pierwszej dekady życia. 

    W chwili obecnej brak jest możliwości leczenia zmian w narządzie wzroku. 

                  Zespół Refsuma

    W zespole tym obserwuje się zaburzenia słuchu oraz opóźnienie umysłowe, powiększenie wątroby i  śledziony oraz dysmorfizm twarzy pod postacią zmarszczki nakątnej, płaskiej podstawy nosa oraz nisko osadzonych uszu. Zaburzenia widzenia występują w późniejszym okresie choroby. Są one spowodowane zwyrodnieniem barwnikowym siatkówki, które u części chorych prowadzi po pewnym czasie do ślepoty.

    W chwili obecnej brak jest możliwości leczenia zmian w narządzie wzroku.

    OPIEKA OKULISTYCZNA NAD DZIEĆMI Z RÓWNOCZESNYMI ZABURZENIAMI WZROKU I SŁUCHU

    Równoczesne występowanie zaburzeń widzenia oraz słuchu powoduje bardzo znaczne ograniczenie możliwości kontaktów dziecka z otaczającym go światem, a tym samym możliwości jego rozwoju umysłowego, ale także i fizycznego. Wiadomo, że zmiany w narządzie wzroku występują u dzieci z zaburzeniami słuchu znacznie częściej niż u dzieci zdrowych (1). Najczęściej są to wady wzroku, ale może  również dojść do rozwoju bardzo poważnych schorzeń okulistycznych, z których część może prowadzić do ślepoty. Część z nich może być skutecznie leczona. Nawet niewielka poprawa widzenia u dziecka z zaburzeniami słuchu ma dla niego duże znaczenie dla jego  rozwoju umysłowego. Dlatego też każde dziecko z częściową lub całkowitą głuchotą powinna być skierowane na badanie okulistyczne (najlepiej przez lekarza okulistę specjalizującego się w leczeniu dzieci) w celu oceny możliwości poprawy jego widzenia. 
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