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Deskriptori: Hemosideroza — etiologija, patologija; Oc¢ne bolesti — etiologija, patologija; Oko — patologija; Krvarenje —
komplikacije, etiologija; Mijelodisplasti¢ni sindromi — komplikacije; Refraktorna anemija s viskom blasta —
komplikacije

Sazetak. Haemosiderosis bulbi je degenerativno stanje oka uzrokovano toksi¢kim efektima intracelularne akumulacije
hemosiderina. Hemosiderin je produkt razgradnje hemoglobina. Najjaca i najces¢a toksicka osteéenja dogadaju se u epitel-
nim stanicama o¢nih tkiva. Haemosiderosis bulbi je komplikacija dugotrajnog hemoftalmusa, krvarenja u staklastom tijelu,
koje se nije spontano resorbiralo niti je operativno odstranjeno. Stanje je karakterizirano gubitkom osjeta svjetla i crvenom
bojom intrabulbarnih tkiva. Uzrok hemoftalmusa kod naseg pacijenta je dugotrajna anemija zbog postojec¢eg mijelodispla-
stickog sindroma (MDS RAEB-1).

Descriptors: Hemosiderosis — etiology, pathology; Eye diseases — etiology, pathology; Eye — pathology; Hemorrhage —
complications, etiology; Myelodysplastic syndromes — complications; Anemia, refractory, with excess of
blasts — complications

Summary. Haemosiderosis bulbi is a degenerative condition of the eye bulb caused by the toxic effects of an intracellular
accumulation of haemosiderin. Haemosiderin is a product of the decomposition of haemoglobin. The most common and
severe damage takes place in the epithelial cells of the eye tissues. Haemosiderosis bulbi is a complication of the long exist-
ing haemophthalmus, the intravitreal bleeding, which is neither spontaneously resorbed nor operatively removed. The
condition is characterized by the loss of light perception and the reddish colour of the intrabulbar tissues. The cause of the
haemophthalmus in our patient is protracted anaemia due to pre-existing myelodysplastic syndrome (MDS RAEB — 1).
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Produzeno djelovanje hemosiderina, produkta razgradnje  nja o¢na tkiva lijevog oka obojena crveno, a oko je postalo

hemoglobina, na ljudska tkiva izaziva njihovu degeneraciju.  slijepo.
Takvo se stanje naziva hemosiderozom (haemosiderosis). O¢ni status 9. 1. 2009.
Haemosiderosis bulbi je degenerativno stanje oka karakte- Desno oko:

VOD: 0,4 + 0,75 Dsph =+ 0,50 Dcyl ax 180 = 0,8

T apl.: 10 mmHg

Biomikroskopski nalaz:

Arcus senilis na periferiji roznice. Njezni amiodaronski

rizirano crvenom bojom intrabulbarnih tkiva i sljepocom.
Danas se, uz adekvatnu dijagnostiku i terapiju, rijetko srece.
Ipak, katkad postoje i objektivni razlozi da se adekvatnoj
terapiji ne moze pristupiti na vrijeme ili je ona sasvim kon-

traindicirana. depoziti u obliku horizontalnih nepravilnih crta u epitelu, na
granici srednje i donje trecine roznice. Zjenica je srednje
Prikaz bolesnika Siroka, okrugla, urednih refleksa na svjetlo i akomodaciju.

Anamneza U le¢i kortikalne bijelosive mutnine.

Fundus: Hypertonicus gr. II. U makuli suhe degenerativ-
ne promjene.

Ultrazvu¢ni nalaz: Uredan. Elektroretinografija: ERG ure-
dan

Lijevo oko:

VOS: amaurosis

Muskarac roden 1930. desetak se godina lijeci od fibrila-
cije atrija i hipertenzivne kardiomiopatije. Ima zaduhu, vrlo
brzo se umara i teSko krece. Od lijekova uzima karvedilol,
digoksin, furosemid i amiodaron. Oko godinu dana boluje
od slabokrvnosti. U 11. mjesecu 2008. postavljena mu je di-
jagnoza: Syndroma myelodysplasticum RAEB — 1. U 12. mj.

2008. dobio je transfuziju 500 ml koncentriranih eritrocita. ————— )
* Klinika za o¢ne bolesti Medicinskog fakulteta, KBC Zagreb (Andreja

U 9. mjesecu 2008. javio se na oftalmoloski pregled kirurgu
za kataraktu, koji mu je odredio termin operacije katarakte
lijevog oka za 15 mjeseci. Nezadovoljan terminom, ali i za-
brinut zbog pogorsanja vida, ponovno se javlja na oftalmo-
loski pregled nakon 3 mjeseca. Tada se nade da su unutras-
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Slika 1. Prednji segment lijevog oka s hemosiderozom bulbi
Figure 1. Anterior segment of the left eve with haemosiderosis bulbi

T apl.: 6 mmHg

Biomikroskopski nalaz:

Arcus senilis na periferiji roznice, amiodaronski depoziti
sli¢ni onima na desnom oku. Zjenica okrugla, Sira, ne reagi-
ra na svjetlo. Sarenica crvenosmede boje (slika 1). U le¢i
uznapredovale mutnine obojene crvenosmede (slika 2. i 3).
Dublji dijelovi nisu dostupni analizi.

Utrazvu¢ni nalaz:

Mreznica prilezi. U prostoru staklovine guste membra-
nozne mutnine koje odgovaraju dugotrajnijem krvarenju
(slika 4).

Elektroretinografija: ERG ugaSen.

Dg: Haemosiderosis bulbi o. sin.

Haemophthalmus 1. sin.

Cataracta senilis 0. dex. et complicata o. sin.

Degeneratio maculae senilis (forma sicca ) o. dex.

Keratopathia medicamentosa o. u.

Rasprava

Kroni¢no preoptereéenje zeljezom (Fe) obiljezeno je po-
vecanim fokalnim (zari$nim) ili generaliziranim taloZenjem
te kovine u tkiva. To se stanje zove hemosideroza, a ako je
zeljeza u organizmu viSe od 5 grama (normalno 3—4 g) i ako
postoje oste¢enja u tkivima, zove se hemokromatoza (hae-
mochromatosis). Naj¢esce fokalne hemosideroze su pluéna,
bubrezna i jetrena.

Haemosiderosis bulbi moze se smatrati ocnom fokalnom
hemosiderozom. Haemosiderosis bulbi je degenerativno sta-
nje oka uzrokovano toksi¢nim efektima intracelularne aku-
mulacije hemosiderina, produkta razgradnje hemoglobina.!
Uglavnom nastaje nakon dugotrajnog hemoftalmusa. Side-
rosis bulbi je isto takvo stanje uzrokovano duzim posto-
janjem intrabulbarnoga Zeljeznog stranog tijela. Hemoside-
rin, koji sadrzava zeljezo, jako o$tecuje intracelularne en-
zimske sisteme. Osobito su osjetljive 1 ugrozene epitelne
stanice. Najvaznija oStecenja oka su fibroza trabekularnog
tkiva komornog kuta, prednja i straznja supkapsularna kata-
rakta i retinalna degeneracija i glioza. Klinickom slikom
dominira crvenosmeda boja svih intrabulbarnih tkiva. U
pocetku, zbog promjena trabekularnog tkiva moze nastati
privremena o¢na hipertenzija, ali zbog atrofije epitela cili-
jarnog tijela ubrzo dolazi do hipotenzije. Promjene na retini
na kraju dovedu do sljepoce.

Katkad dugotrajna terapija sr¢anih aritmija amiodaronom
dovodi, uz depozite u epitelu roznice, i do fokalnog nakup-

Slika 2. Lijevo oko u midrijazi s crvenom bojom Sarenice i lece
Figure 2. Left eye in mydriasis with reddish colour of iris and lens

L. Sin u midrijazi

hemosideroza lece

Slika 3. Leca lijevog oka obojena hemosiderinom
Figure 3. Lens of the left eye dyed with haemosiderin

ljanja smedeg pigmenta u le¢i oka. Opisani su i slucajevi
opti¢kog neuritisa uz terapiju amiodaronom.>* Postojanje
hemoftalmusa i tipi¢na crvena boja intrabulbarnih tkiva, uz
potpunu sljepocu, a odsutnost istih promjena na drugom
oku, daju nam pravo da stanje shvatimo kao hemosiderozu
bulbi.

Diferencijalna dijagnoza hemosideroze bulbi je:

— heterochromia iridis (hiperkromni tip),

— monokularna terapija latanoprostom i travoprostom,

— Waardenburgov sindrom, tip 1,
rubeosis iridis,

— Sturge-Weberov sindrom,

— melanocitosis oculodermalis (naevus Ota).

Glavni uzrok hemosideroze bulbi je hemoftalmus koji se
ne resorbira i koji nije na vrijeme kirur$ki lije¢en, usprkos
duzem trajanju. Dugotrajni hemoftalmus moze izazvati:

— hemosiderozu bulbi,

— fibroplaziju i organizaciju vitreusa,

— endoftalmitis.

Glavni uzroci nastanka hemoftalmusa su traumatska sta-
nja oka, dijabeticka retinopatija, hipertenzivna retinopa-
tija, perivaskulitis, subarahnoidalno krvarenje, ruptura reti-
ne, kongenitalna retinoshiza, straznje odljepljenje vitreusa
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(PVD), okluzija centralne retinalne vene, hemoglobinopa-
tija srpastih stanica, talasemija, trombocitopenija, policite-
mija rubra vera, hemofilija, leukemija, jake anemije, pri-
marne i sekundarne disproteinemije, tuberkuloza, kongeni-
talni sifilis, kolagene bolesti, Buergerova bolest, Coatsova
bolest, von Hippel-Lindauova bolest (angiomatosis retinae),
maligni melanom, retinopatija nedonos¢adi (ROP — retino-
pathy of prematurity), toksi¢ni, infektivni, parazitski i aler-
gijski faktori.*

Kod naseg je pacijenta hemosiderozu bulbi uzrokovao he-
moftalmus, nastao u tijeku jake dugotrajne anemije, koja je
naknadno prepoznata kao mijelodisplasticki sindrom MDS
RAEB-1 (Refractory Anemia with Excess Blasts — 1). Mi-
jelodisplasticki sindromi su stec¢eni klonski poremecaji plu-
ripotentnih mati¢nih stanica nepoznate etiologije. Karakte-
rizirani su poremec¢enom proliferacijom, diferencijacijom i
sazrijevanjem granulocitnih, eritroidnih i megakariocitnih
linijja. Hematopoeza je neucinkovita i uzrokuje citopenije.
Od akutnih mijeloidnih leukemija razlikuje se samo po-
stotkom blasta u krvi i ko§tanoj srzi. Prosje¢no 44% pacije-
nata s MDS-om prelazi u akutnu mijeloidnu leukemiju. U
klini¢koj slici prevladavaju simptomi citopenije u perifernoj
krvi uz izrazenu anemiju, leukopeniju, trombocitopeniju
(pancitopeniju ili bicitopeniju) te sklonost infekcijama i
krvarenjima. Prosje¢na dob pacijenata je 70 godina, a 70%
ih je starije od 50 godina. Iznimka su djeca sa sindromom
monosomije 7. Muskarci obolijevaju ¢esce od Zena.

Prema Svjetskoj zdravstvenoj organizaciji MDS se dijele
na:*°

— RA (Refractory Anemia)

— RARS (Refractory Anemia with Ringed Sideroblasts)

— RCMD (Refractory Cytopenia with Multilineage Dys-

plasia)

— RCMD - RS (Refractory Sideropenia with Multilinea-

ge Dysplasia and Ringed Sideroblasts)

— RAEB — 1 (Refractory Anemia with Excess Blasts — 1)

— RAEB -2 (Refractory Anemia with Excess Blasts — 2)

— MDS - U (MDS - Unclassified)

— MDS s delecijom dugog kraka kromosoma 5 (5q), »5 ¢

syndrome«

MDS RAEB - 1, od kojeg boluje na$ pacijent, pokazuje
do 5% blasta u perifernoj krvi i 5-9% blasta u kostanoj srzi
s izrazenom displazijom jedne ili viSe loza hematopoeze.
Nekoliko je faktora negativno utjecalo na tijek i nepovoljan
ishod bolesti. Postojanje katarakte i teSko opée stanje pa-
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Slika 4. Ultrazvuk lijevog bulbusa pokazuje
membranozne mutnine staklovine koje odgovaraju
dugotrajnom hemofialmusu

Figure 4. Ultrasound picture of the left eye bulb
shows membranous opacities in vitreous which
correspond to longstanding haemophthalmus

cijenta prikrili su nastanak intravitrealnog krvarenja (he-
moftalmusa) lijevog oka. Ako se hemoftalmus ne resorbira,
nakon 3 do 6 mjeseci treba pristupiti kirurskoj evakuaciji
krvi (vitrektomija).” Zbog teskog opéeg stanja, anemije i
sklonosti krvarenjima naseg pacijenta, i uz pravodobnu dija-
gnostiku hemoftalmusa, vitrektomija se vjerojatno ne bi
smjela izvesti.

Kada je fokalna ili generalizirana hemosideroza ili hemo-
kromatoza rezultat povi$enih vrijednosti Zeljeza u serumu,
u obzir dolazi primjena kelata, koji vezu zeljezo i izlu¢uju
ga bubrezima. Kelat desferioksamin (DFO) primjenjuje se
kod hemosideroze. Desferioksamin nazalost moze izazvati i
ostecenja oka u obliku degeneracije pigmentnog epitela re-
tine. Elektrookulografija dijagnosticira ve¢ supklini¢ka oste-
¢enja desferioksaminom.®

Zakljucak

Haemosiderosis bulbi je stanje u kojem su ugasle sve vid-
ne funkcije oka (amaurosis). Stanje je bezbolno jer nema
upalnih ni okulohipertenzivnih zbivanja. Lijecenje vise nije
moguce, ali je potrebna redovita kontrola drugog oka. Po-
trebna je 1 $to bolja kontrola i terapija osnovne bolesti koja
je dovela do hemoftalmusa i hemosideroze bulbi. Prevencija
nastanka hemosideroze bulbi je pravodobno kirur§ko lije-
¢enje hemoftalmusa. Hemoftalmus moze katkad, kao u na-
Sem slucaju, biti prekriven postojeCom kataraktom. Zato
ultrazvuéni pregled oc¢iju kod kompliciranih ili zrelih kata-
rakta treba biti pravilo.
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