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Apstrakt

Cesta je pojava da se sindromi oznadavaju prema auto-
ru ili autorima koji su ih otkrili. Rad ima za cil jda prikaze
rendgenolosku i oftalmolosku sliku oftalmoloskih sindro-
ma i da ukaze na one koji se mogu prepoznati korektnim
rendgenoloskim i oftalmoloskim pregledom. Rad bazira na
znanju i iskustvu autora i koautora stecenog visegodi$njim
radom u struci, ste¢enom visegodi$njem radioloskom i oftal-
moloskom materijalu, radovima saops$tenim u relevantnim
domacim i stranimcasopisima, istorijama bolesti i domacim i
stranim literalnim saopstenjima. Prikazani su Syndrom Stuger
— Weber - Krabbe, Syndrom Wyburn-Mason, Syndrom Von
Hippel-Lindau, Syndrom Crouzon, Syndrom Apert i Syndrom
Saethre-Chotzen. Autori zaklju¢uju da oftalmologki sindromi
imaju svoju specifi¢nost u radiolosko-oftalmoloskoj slici.

Kljucne reci: sindrom, radiologija, oftalmologija

Uvod

Sindrom (grcki: ovvdpoun — uspeti zajedno; latin-
ski: syndroma) u klinickoj medicini predstavlja skup
medusobno povezanih simptoma (znakova) koji ¢ine
jednu koherentnu nozolosk ucelinu (1-16). Sindrom
¢ine najmanje tri medusobno povezana simptoma
koji se uvek javljaju zajedno obrazujuci ,,klinicki trija
ssimptoma’, mada sindrom mogu da obrazuju i vise
simptoma. U medicinskoj praks icesta je pojava da se
sindrom oznacava imenom il iprezimenomdoktora
koji je opisao sindrom ili grupa autora koji su opisal
isindrom; npr. Syndroma Stuger-Weber-Krabbe. Za-
tim, sindrom se moze nazivati prema uzroku nastanka
(Kra$ sindrom), patogenom sadrzaju (Dumping sin-
drom), dominantnom simptomu (Sindrom straha),
anatomskoj lokalizaciji (Cervikalni sindrom), patoana-
tomskom nalazu (Sindrom skleroze mozga) i dr.

Cilj rada je da, kroz prikaz odabranih oftalmo-
loskih sindroma prikaze njihovu rendgenolosku i

Q0¢ce

© 2020 NAUZRS/NAHWS

Primljeno / Received  20.10. 2019
Prihvaceno / Accepted  27. 02. 2020

Abstract

It's common for the syndromes indicate to the author or authors
who discovered them. The paper aims to show the image of
X-rays and ophthalmic ophthalmic syndrome and to point out to
those who can be recognized by the proper radiological and oph-
thalmologic examination. The work is based on knowledge and
experience of the author and co-author of the acquired long ex-
perience in the profession, acquired many years of ophthalmolo-
gy and radiological material, the papers presented in the relevant
national and international journals, history and local and foreign
literary press. Are shown in - Syndrom Stuger-Weber-Krabbe,
Syndrome Wyburn-Mason, Syndrome Von Hippel-Lindau, Syn-
drome Crouzon, Syndrome Apertand Syndrome Saethre-Chot-
zen. The authors conclude that ophthalmic syndromes have their
own specificity in radiologically-ophthalmologic image.

Key words: syndrome, radiology, ophthalmology

oftalmologku sliku i da ukaze na one koji se mo-
gu prepoznati i dijagnostikovati korektnim rendge-
noloskim i oftalmoloskim pregledom, dok materijal
rada ¢ine odabrani rendgenoloski i oftalmoloskinalazi
iz visegodi$njeg rada u struci (17, 18).

Karakteristike najces¢ih sindroma
u oftalmologiji

Ilustracijama prikazujemo rendgenolosku i oftal-
molosku sliku nekih karakteristi¢nih oftalmoloskih
sindroma.

Syndroma Stuger-Weber-Krabbe (Syndrom Stuger-
Weber, Angiomatosis encephalotrigeminalis, Neuroan-
giomatosis encephalofacialis, Angiomatosis encepha-
looculocutanea, Syndrom Bruchfield-Wyatt) jedan je
od varijeteta fakomatoza koji se odlikuje kongenitalnim
mezektodermalnim hamartromatoznim malformacija-
ma krvnih sudova koze, mozga, meninge, oka, rede dru-
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gih organa (pluca, creva, ovarijuma, farinksa). Prvi opis

Syndroma Sturge-Weber-Krabbe daje 1878.g. engleski

patolog, neurolog i arheolog William A. Sturge (1850-

1919), koji je opisao kongenitalni glaukom udruzen sa

naevus flammeus-om lica i epileptickim napadima. Prvi

rendgenoloski opis Syndroma Sturge-Weber-Krabbe daje

1922. g. engleski dermatolog Frederick Parkes Weber

(1863-1962) koji je na kraniogramima opisao vijugave

kalcifikacije hemangioma. Godine 1916. danski neurolog

Knud Haraldsen Krabbe (1885-1961) Syndrom Sturge-

Weber-Krabbe opisuje kao Krabbeova bolest.

Sindrom Sturge-Weber-Krabbe nema naslednu
osnovu. Javlja se priblizno 1 u 50.000 novorodencadi.
Odlikuje se kongenitalnim glaukomom, buftalmusom,
naevus flammeus-om (vasculosus) na licu, ili na
drugim delovima tela, angiomatoznim promenama
na mozgu sa obliteracijom i kalcifikacijom krvnih su-
dova, spasticnom hemiparezom, epilepsijom, slabo-
umnos$cu. U oko 30% bolesnika razvija se glaukom
na istoj strani na kojoj je i naevus flammeus, najcesce
(oko 60%) u prve dve godine Zivota i tada je pracen
buftalmusom.

Osim potpuno izrazenog oblika Sy Sturge-Weber-
Krabbe, postoje rudimentirani i monosimptomatski
oblici; razlikuju se:

- Syndrom Sturge-Weber-Krabbetip I je najcesce
zastupljen varijetet. Manifestuje se postojanjem
ipsilateralnog i unilateralnog angioma lica i mozga
iglaukomom;

- Syndrom Sturge-Weber-Krabbe tip II odlikuje se
postojanjem facijalnog angioma (port wine stain),
sa moguc¢nos$cu nastanka glaukoma;

- Syndrom Sturge-Weber-Krabbe tip III manifestuje
se leptomeningealnim angiomom, sa retkom poja-
vom glaukoma, i sa potpunim odsustvom facijalnog
angioma. Iskljucivo se dijagnostikuje rendgenoloski
- standardni kraniogram, CT kranijuma, MR mozga.
Syndrom  Sturge-Weber-Krabbe rendgenoloski

se na kraniogramima i CT mozga manifestuje korti-
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kalno u temporo-parietalno-okcipitalnoj regiji ma-
sivnom nehomogenom senkom, intenziteta kal-
cijuma, koju ¢ine brojne linearne i prugaste, vijugave,
medusobno paralelne, ostroocrtane, kontinuirane,
samo mestimi¢no prekinute senke sa aspektom
»zeleznickihsina”, koje neprekidno ,,oblazu” periferne
delove mozdanih vijuga izmedu kojih se prosvetljava-
ju sulkusi (slika 1).

U literaturi se SyndromSturge-Weber-Krabbe
Cesto oznacava i sa Syndroma Bruchfield-Wyatt
koji se odlikuje velikim hemagiomom na kozi koji
pokriva oko 1/3 ukupne povriine koze, mentalnim
nedostatkom i kontralateralnom hemiplegijom. U
sklopu ovog sindroma mogu se sresti promene na
nepcu, asimetri¢ne usi, spljosten nos, inrakranijalni
kalcifikovan angiom, hemianopija, poremecaj razvoja
testisa i dr. Prvi opis Bruchfield-Wyatt sindromaje dao
engleski psihijatar Thomas Brushfield (1858-1937).

Syndroma Wyburn-Mason (Syndrom Bonnet-
Dechaume-Blanc) predstavlja varijetet fakomatoze.
To je kongenitalno stanje koje se manifestuje arte-
riovenskom (AV) malformacijom u mozgu, arte-
riovenskom malformacijom u mreznjaci oka i angi-
omom u kozi lica. Malformacije na krvnim sudovima
mogu se javiti na bubrezima, misi¢ima, kostima i
gastrointestinalnom traktu. Cesto su sindromu pri-
dodate anomalije maksilarnog i frontalnog sinusa

Arteriovenske malformacije u mozgu dovode do
glavobolje, akutnog mozdanog udara i progresivnog
neuroloskog deficita nastalog zbog akutne ili hroni¢ne
ishemije. Arteriovenske malformacije u mreznjaci oka
mogu biti klinicki asimptomatske, ili da se klinicki
$irokim spektarom simptoma kao §to su poremecaj
oStrine vida, proptoza, pupilarno krvarenje, opticka
degeneracija, ipsilateralna hemianopsija, opticka atrofija
pracena gubitkom vida i dr. Koza kod ovih pacijenata
obi¢no je bleda sa ipsilateranim nevusom ili angiomom.
Simptomi se retko javljaju u ranom detinjstvu. Obi¢no

Slika 1. Syndrom Stuger-Weber-Krabbe. a) Izgled devojcice. Veliki hemangiom nalicu; b) Analogni profilni
kraniogram. Temporo-parietalno-okcipitalno brojne linearne i prugaste, vijugave, medusobno paralelne
senke, intenziteta kalcijuma, o$tro ocrtane, aspekta ,,Zeleznickih §ina” (18)
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se sre¢u u kasnom detinjstvu, ranoj maldosti ili drugoj i
vida (slika 2). Arteriovenske malfromacije u mozgu di-
jagnostikuju se rendgenoloski — angiografija, CT kra-
nijuma, MR mozga. Arteriovenske malfromacije u
oku dijagnostikuju se fluorescentnom angiografijom i
ehosonografijom oka. Priduzene anomalije sinusa di-
jagnostikuju se rendgenoloskim pregledom paranazal-
nih $upljina.

Syndroma Von Hippel-Lindau je dominantno
nasledan. Spada u fakomatoze. Rezultira mutacijom
tumor supresora Von Hippel-Lindau (VHL) gena na
kratkom kraku treceg hromozoma (3p26-p25) koji
dovodi do nastanka benignog i malignog tumora u
oku, mozgu, ki¢menoj mozdini, bubrezima, pankre-
asu i nadbubreznim Zlezdama. Sindrom je u vezi sa
nastankom angiomatosis, hemangioblastomas, feo-
hromocitoma, tumora bubrega, cistadenoma pan-
kreasa, endolimfaticnog tumora i bilateralnog papi-
larnog cistadenoma epididimusa, odnosno $irokog liga-

Slika 2. Syndrom Wyburn-Mason. a) Analogni rend-
genogram paranazalnih Supljina. Obostrano nedo-
voljno razvijeni frontalni sinusi koji se parasagitalno
vizualizuju u vidu dve simetri¢ne o$tro delineirane
prstenaste transparencije. b) Fluorescentna angio-
grafija. Prikazani su krvni sudovi o¢nog dna sa jasno
vizualizovanom AV malformacijom (18)
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menta uterusa. Angiomatosis retine javlja u oko 37,2%
obolelih sa ovim sindromom. Klini¢ki se manifestuje
glavoboljom, poremecajem ravnoteze, poremecajem
hoda, vrtoglavicom, slabosu udova, hipertenzijom i
smetnjama sa vidom. Cest je gubitak vida i sréani udar.
Sindrom se dijagnostikuje radioloskim (rendgenoloski,
CT, MR, EHO, kolor dopler) i oftalmoloskim pregledom.
Od znacaja je i genetska dijagnostika.

Syndroma Crouzon (Dysostose cranio-faciale
hereditare, Dysostosis cranio-facialis) spada u kra-
niostenoze. Predstavlja kombinaciju sinostoze obi¢no
koronarnog i parieto-okcipitalnog $ava, dok sagitalna
sutura zarasta mnogo rede. Razvija se u poslednjim
mesecima intrauterinog Zzivota. Nasleduje se auto-
zomno dominantno. Cini priblizno 4,8% svih kranio-
stenoza, sa prevalencom od priblizno 1 na 25.000 ro-
denih $irom sveta.

Prvi opis Syndrom Crouzon daje 1912.g. fran-
cuski neurolog Octave Crouzon (Louis Edouard
Octave Crouzon 1874-1938) uocivs$i naslednu ka-
riku kraniofacijalne dizostoze majke i sina koju ¢ini
trijas simptoma: deformiteti lobanje, anomalije lica i
egzoftalmus.

Anomalija (slika 3) odlikuje se kratkom lobanjom,
bez izrazenog potiljka. Baza lobanje je strma. Klivus
je izbocen. Prednja lobanjska jama je kratka. Zadnja
lobanjska jama je udubljena. Mala krila sfenoidne
kosti se penju prema gore i lateralno. Orbite su
razmaknute. Anomalije je donekle sli¢na oksicefaliji,
a ipak se odlikuje sa jo$ nekim promenama lobanje
i lica, koje su posledica atrofije gornje vilice. Nos je
$irok i kvrgayv, slican kljunu papagaja. Gornja vilica je
smanjena usled zaostalog rasta. Alveoralni nastavci
su kratki i preuski, sa nepravilno razvijenim zubima,
koji ne pristaju i ne nalezu na donje zube. Gornja
usna je suZena i stanjena. Cest je egzoftalmus sa
divergentnim strabizmom. Kadkada se javlja sle-
pilo zbog atrofije optickog nerva i zastojna papila
zbog povecanog intrakranijalnog pritiska. Spora-
di¢no se opisuju aniridija, anizokorija, plave skle-
re, katarakta, korektopija, ektopija sociva, glaukom,
kolobom irisa, megalo i mikrokornea, nistagmus i
hipoplazija optickog nerva.lzuzetne su deformacije
slusnih kos¢ica, bubne opne i gluvoc¢a. Moze se javiti
i hidrocefalus. Bolesnici su obi¢no slaboumni. Na
drugim kostima skeleta nema promena.

Syndroma Apert (Acrocephalosyndactilia) odliku-
je se kranistenozom sa jednostavnom oksicefalijom ili
Crouzonovom oksicefalijom, sindaktilijom ru¢nih i noz-
nih prstiju, sinostozom susednih metakarpalnih i meta-
tarzalnih kostiju i mentalnom zaostalo$¢u. Nasleduje se
dominantno. Sindrom je 1906.g. opisao francuski pe-
dijatar Eugen Apert (Eugene Charles Apert 1868-1940)
prikazavsi ga u radu ,,De I acrocéphalosyndactylie”

Rendgenoloskim pregledom vizualizuju se hipo-
plasti¢ni vrhovi prstiju $aka i stopala, ru¢ni ili nozni
palac je sa jednim clankom, ostali prsti su sa dva
¢lanka, a kadkada i sa ankilozom ¢lanaka. Lobanja je
brahiocefali¢na, sa visokim i ravnim celom. Zadnja
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Slika 3. Syndrom Crouzon. a) Izgled devojc¢ice.b) Analogni profilni kraniogram. Vizualizujese deformisana
lobanja, varijeteta scafocephalia. Anteroposteriorni dijametar kranijuma je povecan. Prednja lobanjska
jama je kratka, strmog dna. Parjetalni tuberi su spljosteni. Kosti kalvarije su istanjene sa dubokim
digitalnim impresijama. Orbite su plitke i razmaknute. Donja vilica je isturena. Gornja vilica nedovoljno
razvijena. Zubi deformisani. Macrodentia jedinica gornje vilice. Alveolarni nastavci su kratki i uski. Zubi
gornje vilice ne naleZu i ne odgovaraju rasporedu zuba donje vilice (18)

lobanjska jama je zaravnjena. Orbite su plitke i razma-
knute. Bolesnici su obi¢no slaboumni.

Syndroma Saethre-Chotzen (Acrocephalosyndactylia
tip III) - je retko sretana malformacija pracena kra-
niostenozom tipa akrocefalije, brahicehalije i doliho-
cefalije, sindaktilijom i brahidaktilijom prstiju Saka i
stopala, oftalmoloskim poremecajima - ptoza ocnih
kapaka, hipertelorizam, miopija, nedovoljno formirane
palperbalne fisure, epikantus, blefaromiosa, opticka atro-
fija. Sindromu mogu biti pridodsti rascep nepca, mentalna
retardacija, nizak rast, anomalije na srcu, anomalije na
bubregu, atrezija anusa, kriptohisam i druge anomalije.
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Nasleduje se autozomno dominantno. Nastaje kada
su prisutne mutacije na hromozomu 7 u regionu 7p21.

Dijagnoza: anamneza, fizicki, rendgenoloski, oftal-
moloski i otorinolaringoloski pregled.
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