Sygnatura: Pol J Radiol, 2005; 70(3): 41-45

Otrzymano: ~ 2004.09.27
Zaakceptowano: 2005.04.15

Polish

Journal of Rﬂdiﬂlogy

www.PolRadiol.com

ORIGINAL ARTICLE

Diagnostic imaging in Coats’ disease
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Coats’ disease is a rare congenital vascular abnormality of the retina consisting of multiple tele-
angiectases, breakdown of the retina-blood barrier, and formation of subretinal lipoproteinaceous

Globe imaging using US, CT, and MR was performed in five patients with decreased visual acuity
(4 boys and 1 girl), aged 1-16 years, with a diagnosis or suspicion of Coats’ disease.

Retinal thickening in the temporal quadrant was observed in one child. In the other four children,
V-shaped retinal detachments with exudate accumulated beneath the detached retina were
observed. All affected globes showed decreased anterior-posterior diameters compared with the
contralateral eye. Calcifications of the retinal regions were not present.

Globe imaging in Coats’ disease precisely shows retinal abnormalities and typical subretinal
exudates. These lesions are nonspecific and differentiation from other causes of exudative retinal
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Wstep

Choroba Coatsa jest jednostka chorobowsa opisang w 1908
roku przez angielskiego okuliste George'a Coatsa (1876-1915)
a spowodowang obecnoscig licznych odcinkowych posze-
rzeh naczyn siatkéwki i wtérnym, $réd- i podsiatkéwkowym
nagromadzeniem wysieku ttuszczowo-biatkowego. Wystepu-
jace w tej chorobie teleangiektazje stwierdzane sg pomiedzy
prawidlowymi naczyniami siatkéwki [1].

W 1912 roku niemiecki okulista Theodor Leber opisal nie-
prawidtowosci naczyniowe siatkowki pod postacig licznych
rzeskowych tetniakéw, wspdlistniejacych ze zmianami
zwyrodnieniowymi siatkéwki. Do 1955 roku wyodrebniano
chorobe Coatsa i tetniaki rzeskowe Lebera jako oddzielne
jednostki chorobowe. Biorac jednak pod uwage podobne,

wspblne objawy tych zaburzef, przyjeto je z czasem jako
jedna jednostke nozologiczna, rézniaca sie stopniem nasile-
nia wysieku i odwarstwienia siatkéwki. Klasyfikacja stop-
nia zaawansowania zmian galki ocznej w przebiegu tego
schorzenia przedstawiana jest w skali pigciostopniowej [2]:

1. Obecnos¢ tylko teleangiektazji siatkdwki

2. Teleangiektazje i obecno$¢ wysieku
a) Obecno$¢ wysieku poza tarcza nerwu II
b) Wysiek obejmujacy tarcze nerwu II

3. Wysiekowe odwarstwienie siatkowki
a) Czesciowe odwarstwienie
— Poza tarczg nerwu II
- Odwarstwienie w obrebie tarczy nerwu II
b) Caltkowite odwarstwienie
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4. Catkowite odwarstwienie siatkowki z towarzyszaca jaskra

5. Kraficowy stopien zmian galki ocznej (§lepota, zapadnie-
cie gatki)

Choroba Coatsa u 95% chorych wystepuje w obrebie jed-
nej galki ocznej i w 75% przypadkéw dotyczy mlodych
chtopcow w wieku 4-6 lat .

Celem przedstawianej pracy jest ocena warto$ci badan
obrazowych: USG, TK i RM w rozpoznawaniu zmian mor-
fologicznych w obrebie galki ocznej i stopnia zaawansowa-
nia tych nieprawidlowosci w przebiegu choroby Coatsa.

Materiat i metody

Edge firmy Picker warstwami 2,5 mm, w sekwencjach FSE
i SE oraz technikq saturacji tluszczu, w obrazach T1, T2
i PD zaleznych, w plaszczyznach osiowych, strzatkowych
i czolowych. Badania RM wykonano dwufazowo, w drugiej
fazie w obrazach T1 zaleznych po dozylnym podaniu para-
magnetycznego $rodka kontrastowego.

Troje dzieci wymagalo sedacji w trakcie przeprowadzania
badania RM.

U 3 pacjentéw badania TK wykonano dwukrotnie, kontrol-
nie po leczeniu, u 2 dzieci z tego samego powodu przepro-
wadzono powtérne badania RM galek ocznych.

Wyniki

W Zakladzie Diagnostyki Obrazowej ICZMP w latach 1999-
2004 zbadano 5 dzieci z rozpoznaniem badz podejrzeniem
choroby Coatsa. Chorzy ci trafili do szpitala z powodu
zauwazonego przez rodzicow pogorszenia widzenia lub nie-
dowidzenia u dziecka. Wsréd pacjentéw bylo 4 chiopcow;
wiek dzieci mieScit sie w zakresie: 1 rok — 16 lat, najstarsza
byta dziewczynka. U wszystkich pacjentéw, jako pierwsze,
wykonano badanie USG galek ocznych, w dalszej kolejnosci
przeprowadzono badania TK i RM.

Badania USG wykonano sondg liniowa o czestotliwo$ci
7,5-9 MHz (GE Logiq 500 PRO z opcja obrazowania prze-
plywu w kolorze).

Badania TK przeprowadzono aparatem PQ 2000 firmy
Picker, warstwa 3 mm i przesuwem stolu 4 mm, z zasto-
sowaniem niejonowego Srodka cieniujacego. Tomografie
rezonansu magnetycznego wykonano u 4 dzieci aparatem

Table 1. Imaging features of the globe in Coats’ disease.
Tabela 1. Zmiany w obrebie gatki ocznej w przebiegu choroby Coatsa.

Nieprawidlowosci stwierdzone w badaniach obrazowych
przedstawia tabela 1.

W obrazach USG galek ocznych u 4 chorych zaobserwowa-
no pogrubienie i/lub uniesienie siatkéwki — bez cech trak-
cji w ciele szklistym i podsiatkéwkowa obecno$é¢ ptynu
o wzmozonej echogenicznosci. U 1 dziecka widoczne byly
cechy catkowitego odwarstwienia siatkéwki — formacja
lejka (w ksztalcie litery V) z obecnos$cia hiperechogeniczne-
go plynu (pacjent M.W,, nr 2 - tabela 1, rycina 1).

U wszystkich dzieci zmienione galki oczne mialy mniejszy
wymiar przednio - tylny w poréwnaniu ze zdrowym okiem.
Roznice te zawieraly sie w przedziale 1,5-3 mm.

Zmiany w galkach ocznych w badaniach TX widoczne byly,
podobnie jak na ultrasonogramach, pod postacig réznego
stopnia odwarstwienia siatkéwki. Mialo ono ksztalt litery V,

. _ Wzmocnignie )
Pacient, wiek | poorubienie tub /i | CESMY Wysiek Wymiar PA odwarstuionej | Gechy
uniesienie siatkowki odwarstwienia podsiatkdwkowy chorego oka * SalOWkd przeplywu
liczba badan siatkowki po podaniu w USG
TK/RM kontrastu (i.v.)
USG | TK | RM | USG | TK RM | USG | TK RM | USG | TK RM TK RM
1.A.T,16 lat Brak + + Brak + + Brak l l Brak .- Brak -
1xTK/0xRM badania badania badania badania badania
2.M. W, 4 lat
2XTK/ 2 xRM S A S A A S R O R 2N IR A S N *
3.A.S.,55Iat + + + ! _ _ .- .- N
2x TK/ 3 x RM - -
4.D.B., 10 lat
XTK/1xRM | T o+ + 0+ [V d - - -
5.D.W., 1rok
1xTK/1xRM | F A A A A *

* | zmniejszony wymiar
wymiar rowny gatce ocznej
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Figure 1. US examination of the globe: Total retinal detachment
with subretinal exudation in the affected eye with obliteration
of the vitreous space.

Rycina 1. USG gatki ocznej; catkowite odwarstwienie siatkOwki
z podsiatkdwkowym wysiekiem powodujgcym zmniejszenie
objetosci ciafa szklistego.

z wierzchotkiem polozonym w okolicy tarczy nerwu wzro-
kowego (pacjent A.T., nr 1 - tabela 1, rycina 2). Przestrzen
pod siatkéwka wypelniala niejednorodna struktura o pod-
wyzszonej gestosci, ok. 20-40 j.H.

U jednego dziecka z podejrzeniem choroby Coatsa na ska-
nach TX obserwowano linijne pogrubienie zarysu siatkéwki
w segmencie skroniowym (pacjent A.S., nr 3 —tabela 1, ryci-
na 3). W badaniach TK nie stwierdzono obecnosci zwapnien
w gatkach ocznych. Wymiary galek z opisywanymi zmiana-
mi siatkéwki byly mniejsze u 4 pacjentéw. Dozylne podanie
srodka cieniujacego spowodowalo nieznaczne wzmocnienie
w obrebie zmienionej siatkdwki. U dzieci, u ktérych prze-
prowadzono kontrolne badania TK (pacjenci 2,3 i 4), $rednio
po 2-3 miesigcach stosowanego leczenia, nie stwierdzono
réznicy w stopniu zaawansowania opisywanych wczesniej
zmian w gatkach ocznych.

Badania RM przeprowadzono u 4 dzieci i w trzech przy-
padkach stwierdzono catkowite odwarstwienie siatkowki
(ksztalt litery V) z zachowaniem przyczepu siatkéwki na
poziomie tarczy n. wzrokowego. Przestrzen podsiatkéwkowg
wypelniala niejednorodna masa, u jednego dziecka z cecha-
mi przebytego krwawienia (pacjent D.B., nr 4 - tabela I,
rycina 4). Wysiek podsiatkéwkowy zajmowal $rednio okolo
polowe objetoéci ciata szklistego. U tych pacjentéw, podobnie
jak w obrazach USG i TK, stwierdzono réznice w wielkosci
gatek ocznych, ze zmniejszeniem wymiaréw chorego oka.
U 1 dziecka w wykonanym badaniu RM zmiany galki ocz-
nej widoczne byly pod postacig odcinkowego pogrubienia
siatkéwki w kwadrancie skroniowym oka (pacjent A.S.,
nr 3 —tabela 1, rycina 5). Zmiany te byly bardziej wyrazone
niz na skanach TK u tego samego pacjenta. Zastosowanie
dozylnego §rodka kontrastowego spowodowalo dyskretne
wzmocnienie odwarstwionej siatkowki.

Figure 2. Axial CT scan presenting V-shaped retinal detachment with
the apex of the V posterior to the region of the optic disc.
Rycina 2. Skan TK w pfaszczyznie osiowej przedstawia odwarstwienie
siatkowki w ksztatcie litery V z wierzchotkiem potozonym
w okolicy plamki wzrokowej.

Figure 3. Axial CT scan: a shallow curvilinear partial (temporal) retinal
thickening without intraocular exudate.

Rycina 3. Obraz TK w ptaszczyznie osiowej; waskie linijne zgrubienie
siatkowki w czesci skroniowej bez zmian wysiekowych w gaice.
Zmieniona chorobowo gatka ma nieco mniejsze wymiary.

Wrykonane powtérnie badanie RM u 2 chorych (pacjenci 213

- tabela 1) po okolo 3 miesigcach od wilaczenia leczenia,
nie wykazaly ewolucji zmian gatki ocznej w przebiegu cho-
roby Coatsa. Nerwy wzrokowe i struktury przestrzeni poza-
galkowej u wszystkich badanych dzieci zar6wno metoda
USG, TX jak i RM byty prawidlowe.

Dyskusja

Choroba Coatsa jest zaburzeniem wrodzonym, objawia-
jacym sie obecnosScig nieprawidiowych naczyn polozonych
podsiatkéwkowo i wysigkéw prowadzacych do odwar-
stwienia siatkéwki. Morfologicznie wyodrebniono 5 stop-
ni zaawansowania choroby, przy czym pacjenci trafiajg do
lekarza zwykle dopiero woweczas, kiedy choroba osigga 2-3
stadium. W badaniu okulistycznym stwierdza sig: pogorsze-
nie widzenia chorego oka oraz leukokorie. Komora przednia
oka jest najczesciej prawidiowa; oftalmoskopowo widoczne
sg wysieki w obrebie tylnej Sciany gatki lub bezposrednio
z tg $ciang sasiadujace, o stopniu zaawansowania zaleznym
od czasu trwania choroby [3,4]. Podkresla si¢ wyrazny
zwigzek pomiedzy stopniem zmian w galce ocznej i roko-
waniem przy wlaczaniu leczenia [2]. Poprawa widzenia cho-
rego oka mozliwa jest w stadium 1 i 2a, a juz duzo gorsza
w stopniu 2b i powyzej. Catkowite odwarstwienie siatkdwki
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Figure 4. Transverse PD and T2-weighted MR images visualize V-shape retinal detachment with hyperintense subretinal exudation; separation

of cholesterol-containing exudates from hemorrhagic components.

Rycina 4. Skany osiowe RM w obrazach PD i T2 zaleznych; odwarstwienie siatkowki w ksztatcie litery V z wysigkiem hiperintensywnym i poziomem

oddzielajgcym ztogi cholesterolowe i zmiany krwotoczne.

w stadium 4 jest przyczyna nowotworzenia naczyn i wtor-
nej jaskry przebiegajacej z nasilonymi dolegliwosciami bdlo-
wymi oka. U pacjentéw z rozpoznanym 4 stadium choroby,
leczeniem z wyboru jest enukleacja [2].

W rozpoznaniu choroby Coatsa, poza badaniem okulistycz-
nym, duza role odgrywaja badania obrazowe. Jednoczaso-
we przeprowadzenie badania USG, TK i RM pozwala
okresli¢ charakter i stopief nasilenia zmian galki ocznej
oraz odrézni¢ chorobe Coatsa od innych jednostek przebie-
gajacych z wysigkami podsiatkdwkowymi i odwarstwie-
niem siatkéwki. W pierwszej kolejnosci nalezy wykluczyé
siatkéwczaka, poniewaz postgpowanie terapeutyczne jest
woéweczas catkowicie odmienne [4,5].

Jak podkresla wielu autoréw, badania obrazowe wykonane w sta-
dium 1 i 2a choroby przedstawiajg obraz prawidlowej gatki ocz-
nej. Nasze wyniki badan potwierdzaja te obserwacje: u pagjenta
AS. (nr 3 - tabela 1 i rycina 3) we wczesnym okresie choroby
stwierdzono nieznaczne zgrubienie powierzchni siatkéwki, ktére
przy braku ohjawéw okulistycznych mogloby zosta¢ pominiete.

Figure 5. Transverse T1-weighted FAT-SAT MR image shows linear
retinal thickening of homogenous high signal intensity.
Rycina 5. Badanie RM w pfaszczyznie osiowej w obrazie T2 zaleznym
z saturacjg ttuszczu; linijne pogrubienie siatkOwki
0 jednorodnym podwyzszonym sygnale zmiany.

Zmiany podsiatkéwkowe najwczesniej widoczne sa w stop-
niu zaawansowania choroby 2b i w wyzszych stadiach.
Najczesciej obejmujg kwadrant skroniowy siatkéwki i stad
szerzg sie na jej pozostata powierzchnie [6]. W grupie bada-
nych dzieci, przy mniej zaawansowanych wysigkach, zmia-
ny dotyczace siatkéwki rozwijaly sie od kwadrantu boczne-
go, w przypadkach nasilonej choroby: stopief 3 i powyzej,
obejmowaly calg siatkéwke, stad tez trudno bylo okresli¢
punkt wyjscia odwarstwienia. W badaniu dopplerowskim
mozna stwierdzi¢ cechy przeplywu krwi na przebiegu siat-
kéwki, réwniez przy jej odwarstwieniu [5]. Pozwala to na
lokalizacje siatkéwki oraz na odréznienie hiperechogenicz-
nych podsiatkéwkowych zbiornikéw ptynowych od zmian
w ciele szklistym. W badaniach TK i RM w takich przypad-
kach widoczne jest réznego stopnia wzmocnienie nieprawid-
towej siatkéwki w drugiej fazie badania, po dozylnym poda-
niu Srodka kontrastowego. Niejednorodne echa polozone
pod odwarstwiong siatkéwka, opisywane w badaniu USG,
w badaniu TK i RM maja charakter niehomogennych mas.
W obrazach TK wysieki podsiatkéwkowe cechujg sie pod-
wyzszong densyjnoscig, co wigze sig z obecnoscia zlogéw
cholesterolowych i/lub obecnosciag krwi po przebytych
krwawieniach a czasami takze ze $wiezymi wylewami
krwi z nieprawidtowych naczyn siatkowki [8]. Na skanach
RM wysieki podsiatkéwkowe sg hiperintensywne zaréwno
w obrazach T1 jak i T2 zaleznych [6]. Cechg charakterys-
tyczng odwarstwienia siatkowki jest postepowanie proce-
su od obwodu w kierunku tarczy n II, w ksztalcie litery V.
Widoczne to bylo u wigkszosci naszych pacjentow.

U chorych ze stopniem zaawansowania choroby powyzej
2b opisuje sie zmniejszanie wymiaréw chorego oka [6, 7].
W grupie zbadanych pacjentéw mniejszy wymiar galki
dotknigtej procesem chorobowym obserwowano zaréwno
w badaniu USG jak i w badaniach TK i RM. Tylko w nie-
ktérych pracach objaw ten jest opisywany jako patognomo-
niczny dla choroby Coatsa [6-8].

TK jest pierwszorzedna metoda w wykrywaniu zwapnien
w odwarstwionej siatkéwce, bardziej charakterystycznych
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dla obecnosci procesu rozrostowego — siatkdwczaka [1,4].
Uzasadnia to konieczno$¢ jednoczasowego wykonywa-
nia badania RM i TK jako metod komplementarnych
w réznicowaniu choroby Coatsa i siatkéwczaka.

Badania obrazowe stanowia uzupelnienie badan okulistycz-
nych, a uwzgledniajac pozostate dane z wywiadu, mogg miec¢
decydujace znaczenie dla prawidlowego rozpoznania choroby
i podjecia wlasciwego leczenia. Nalezy jednakze podkreslic,
ze brak specyficznych cech dla choroby Coatsa w badaniach
obrazowych galki ocznej, ogranicza ich warto$¢; stwarza to
zawsze konieczno$¢ zréznicowania tej jednostki chorobo-
wej z innymi nieprawidiowo$ciami z grupy retinopatii prze-
biegajacych z wysigkami podsiatkéwkowymi (np. niektére
fakomatozy, zmiany urazowe czy choroba Norriego) [2, 5, 6].

Wydaje si¢ obecnie, ze zastosowanie spektroskopii RM
w chorobie Coatsa moze wnie$¢ tu istotne informacje diag-
nostyczne, pokazujac wysoka zawarto$¢ lipidéow w wysieku
podsiatkéwkowym [9].

Pismiennictwo:

Whioski

Zmiany w chorobie Coatsa, widoczne najwcze$niej w ba-
daniach obrazowych, to zgrubienie siatkéwki (okres 2b
choroby).

USG pozwala na lokalizacje siatkéwki poprzez uwidocznie-
nie w niej przeplywu krwi (réwniez przy odwarstwieniu)
oraz pokazuje hiperechogeniczny wysiek.

TK i RM dobrze przedstawiaja hiperdensyjny wysiek
i odwarstwiong siatkéwke. Brak zwapnien w badaniu TK
w obrebie siatkéwki ma istotne znaczenie w réznicowaniu
choroby Coatsa z siatkéwczakiem.

Ze wzgledu na koniecznos$¢ oceny stopnia zaawansowania
choroby Coatsa i niezbedno$¢ jej réznicowania z innymi
retinopatiami, istnieje potrzeba zastosowania komplemen-
tarnych metod diagnostyki obrazowe;j.
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