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Aodazxli i sjponhimnu
(Angiomatosis retinae)

Sjukratilfelli

Agrip
Hraust kona kemur { eftirlit til augnleknis vegna syk-

ursyki. Einkennalaust daaxli (angiomatosis retinae)
finnst { sjonhimnu.

Sjukrasaga

Kona 4 midjum aldri kom til reglubundins eftirlits
vegna sykursyki. Sykursykin greindist 10 drum fyrr
og hefur verid medhondlud dn vandamadla & hefo-
bundinn hétt med toéflum. Hin hafdi mett prisvar {
augnskoOun fra greiningu sykursykinnar. Engar sjuk-
legar breytingar hofou fundist. Vio fjérou og sidustu
komu hafdi hiin engar sérstakar kvartanir vardandi
sjon eda augu. Sjénin var 6/9+2 4 bddum augum og
augnprystingur var edlilegur. Hin reyndist vera med
vegar sykursykisbreytingar med hdredagilum { baod-
um augum.Vid augnbotnaskodun { haegra auga komu
i lj6s utvikkadar hlykkjottar ®oar, slagedlingar og
bldzdlingar sem vid ndnari skodun ldgu ad @dazxli
sem var stadsett ofar og hlidlaegt (superotemporalt) {
sjénhimnu nalegt midbaug augans (mynd 1). Vid na-
kvaema skodun fundust ekki onnur @dazxli { sjon-
himnu, hvorki { hegra né vinstra auga.

A0amynd af sjonhimnu (fluorescein angiography)
var framkvaemd og syndi hin @dazxlid sem litadist
fljott og titvikkadar @0ar til og fra @xlinu (mynd 2, sjd
nzstu sidu).

Konan gekkst undir rontgensneidmyndir af heila og
kvidarholi og var ekki ad finna nein @dazxli, hvorki {
heila né { nyrum, nyrnahettum, brisi, lifur, eggjastokk-
um eda annars stadar i kvidarholi. [ vinstri lifrarlappa
sast 25 mm bladra sem leit ut fyrir a0 vera goédkynja.

Alit: Pessi kona er med sykursyki og einangrad zda-
&xli { sjonhimnu sem er einkennalaust. Malid var ratt
vi0 sjuklinginn og dkvedid ad fylgjast med honum 4n
medferdar.

Umrada

Adazxli { sjonhimnu (angiomatosis retinae, Von
Hippel-Lindau sjikdémur) felur { sér @dazxli af har-
@0agrunni { sjdnhimnu eda sjoéntaugardsi. Sjukdoém-
urinn er sjaldgefur og herjar jafnt 4 karla sem konur
4n mismunar milli kynpatta. Megin dhattupattur &da-
&xlis { sjonhimnu er genabreyting fyrir Von Hippel-
Lindau sjikdém. Flestir peirra sem hafa morg ®da-
&xli { bAdum augum hafa petta gen en flestir peirra
sem hafa eitt @xli { 60ru auganu hafa pad ekki (1).

Mynd 1. a) Augnbotnamynd sem synir titvikkadan og

hlykkjottan slageedling og blaeedling. Adar sem lita svona
it kalla d itarlega augnbotnaskooun. b) ALoacexli {
sjonhimnu (retinal angioma,).

Axlin eru oft litil og audvelt ad missa af peim {
upphafi, en sjést betur 4 £damynd (fluorescein angio-
graphy). Adazxlin préast yfir i kilulaga, raud axli
med utvikkada og hlykkjétta slagedlinga og blazd-
linga sem liggja til og fra zxlinu. [ morgum tilvikum
eru morg &xli { sama auganu og { helmingi tilvika eru
&xli 1 bAdum augum. Edazxxli geta stundum leitt til
vessandi sjonhimnulosa vegna leka ur @dazxlinu og {
einstaka tilviki bledinga 1 glerhlaup eda toglosi 4
sjonhimnu. Af pessum sokum getur fyrsta einkenni
pessara @xla verid 6skyr sjon eda skyndilega skert
sjonsvio (2).

Adazxli eru stundum @ttgeng og er b4 um ad
reda rikjandi erfoir med Sfullkominni synd (incom-

LEKNABLADID 2004/90 13 1


https://core.ac.uk/display/38271541?utm_source=pdf&utm_medium=banner&utm_campaign=pdf-decoration-v1

132 LEKNABLADPID 2004/90

FRAEDIGREINAR / AUGNLAKNINGAR

Mynd 2. F£oamynd
(fluorescein angiography)
af coacexli i sjonhimnu.
Myndarddin synir edacexl!-
i0 fyrir (@) og tveimur min-
ttum eftir (b) gjof litarefnis
[ blaeed olnbogabotar pegar
eexlio og adliggjandi slag-
ceolingur og blacedlingur
hafa fyllst af litarefni.
Mynd (c) er tekin eftir
fiorar miniitur, er litarefnis-
fyllingin neer hamarki. A
sioustu myndinni (d) md
sjd hvernig litarefnio hefur
lekio ut i aoliggjandi
sjonhimnuvef og glerhlaup
sjo mindtum eftir upphaf
rannséknar.

plete penetrance) en { 60rum tilvikum er um a0 reeda
stok sjukdomstilvik dn nokkurrar @ttarsogu. Sjuk-
démurinn er gjarnan kalladur Von Hippel sjikdémur
pegar einungis er um ad reda &xli { augum, en Von
Hippel-Lindau sjukdémur er frekar notad yfir ®0a-
&xli sem eru lika 1 heila og kvidarholi. 20% sjtklinga
eru me0 @dazxli { heila, sérstaklega 1 litla heila, med-
ulla, pons og maenu. I kvidarholi ma stundum finna
blodrur { nyrum, brisi, lifur, eistnalyppum og eggja-
stokkum. Nyrnafrumukrabbamein, heilahimnuaxli
(meningioma) og kromfiklazxli (pheochromocyt-
oma) hafa einnig verid tengd vi0 pennan sjukd6ém.
Illkynja @dazxli { litla heila (cerebellar hemagioblas-
toma) og nyrnafrumukrabbamein eru algengustu
dénarorsakir sjiklinga med von Hippel-Lindau sjik-
dém (2).

Aodamynd af sjonhimnu er gagnleg til greiningar.
Tolvusneidmyndir og segulémanir eru naudsynlegar
til a0 greina @xli utan augna (1).

Helstu mismunagreiningar eru: Sjénukimfrumna-
@xli (retinoblastoma). Stjarnfrumnazxli (astrocyt-
oma) { sjénhimnu. Sjalfvakin haredavikkun 1 sjén-
himnu (idiopathic retinal telangiectasis — Coats’ dis-
ease and Leber’s retinal aneurysms). Aunnin sjén-
himnutrefja-/zda bl6dzdaskemmd (acquired fibro-
vascular retinal hemangiomatous lesion) (1).

Aoazxli { sjonhimnu stekkar gjarnan med timan-
um og hzttir pa til ad leka meira. I sumum tilvikum
hefur leysimedferd eda frystingu verid beitt til ad
draga ur sterd @d0azxlanna og minnka leka. Med-
ferdin er hins vegar ekki hattulaus og getur { sumum
tilvikum leitt til aukins leka og sjénhimnuloss. I ein-
stokum tilvikum hafa @dazxli { sjonhimnu horfid af
sjalfu sér. Horfur me0 tilliti til sjénar radast af stad-
setningu, fjolda og sterd @xlanna, vokvaséfnun undir
eda innan sjénhimnu og bolgusvari pess vegna. Haegt
er a0 takmarka sterd og afleidingar flestra ®dazxla
en einstaka augu verda blind af pessum s6kum (1, 2).
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