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Pigmentdispersjonssyndrom med mulig synsfelttap
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Sammendrag

Pigmentdispersjonssyndrom (PDS) er en tilstand i oyets fremre segment som
karakteriseres av pigmentavleiringer i en rekke strukterer i oyet. Tilstanden
er vanligvis bilateral, men ofte asymmetrisk, og skyldes at pigment lgsner fra
pigmentepitelet pa bakflaten av iris som folge av friksjon mellom iris og zonu-
latrddene. I seg selv er tilstanden uproblematisk, men pigmentavleiringer i
trabekelverket kan hindre drenasje av kammervannet og medfere sekundeert
pigmentglaukom (PG). Denne kasuistikken presenterer en ung myop kvin-
ne som viser mange av de klassiske tegnene pa PDS; Krukenbergs spindel,
midt-perifer iristransilluminasjon, dype forkammere, konkav irisprofil og okt
pigmentering av trabekelverket. Vanlige diagnostiske metoder ble benyttet og
viste at synsnerver og intraokuleert trykk var normale. Derimot viste synsfelt
resultater i grenseomradet og pasienten ble anbefalt videre oppfelging hos
optiker og oyelege. Kasuistikken diskuterer oppfelging av pasienter med PDS
og tar for seg risikofaktorer for & utvikle PG.
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Innledning

Epidemiologi

Pigmentdispersjonssyndrom (PDS) som en spesifikk tilstand ble
forst beskrevet av Sugar og Barbour (1949), men Krukenbergs
spindel har veert kjent sé tidlig som 1 1899 (se f. eks. Niyaduru-
pola & Broadway, 2008). Tidligere trodde man at PDS var sjel-
den ettersom tilstanden gjerne ikke ble oppdaget med mindre
pasienten ble diagnostisert med glaukom. Eksakt forekomst av
PDS er ikke kjent, men det har blitt anslatt at omlag 2.5-4% har
tilstanden i en kaukasisk befolkning (Bovell, Damji, Dohadwala,
Hodge, & Allingham, 2001; Ritch, 1998). PDS er langt sjeld-
nere hos andre etniske grupper, men er dokumentert bade hos
afroamerikanere (Roberts, Chaglasian, & Meetz, 1997) og kine-
sere (Qing, Wang, Tang, Zhang, & Chen, 2009). Vanligvis sees til-
standen hos de mellom 20 og 40 ar (Niyadurupola & Broadway,
2008), selv om den ogsa er blitt beskrevet hos barn sa unge som
11 ar (Dorairaj et al., 2007). Studier tilsier at 60-80% av de som
har tilstanden er myope og at pasienter med hegy myopi muli-
gens utvikler PDS tidligere enn andre (Collicott, 1998; Franklin,
2002). Det kan se ut som om menn er noe mer utsatt enn kvinner
(Ritch, 1998) og at de muligens blir diagnostisert i yngre alder
(Collicott, 1998). Mye tyder pa at PDS kan gé tilbake ved gkende
alder ettersom mange av tegnene ofte gradvis forsvinner (Ritch,
1998).

Arvelighet

Det har blitt foreslatt at PDS er autosomal dominant arvelig
(Bovell et al., 2001; Dorairaj et al., 2007) og tilstanden har blant
annet blitt knyttet til et spesifikt gen hos familier med irsk her-
komst (Andersen et al., 1997). Imidlertid viser PDS et variabelt
klinisk bilde mellom ulike individer i en familie og er sannsyn-
ligvis assosiert med flere ulike gener (Dorairaj et al., 2007; Niya-
durupola & Broadway, 2008). Stankovic rapporterte blant annet
om autosomal recessiv arvegang i fire generasjoner i en familie
(se Niyadurupola & Broadway, 2008).

Synsmessige komplikasjoner

PDS er asymptomatisk og pavirker vanligvis ikke synsfunksjo-
nen med mindre pasienten utvikler komplikasjoner som pig-
mentglaukom eller netthinneavlgsning. Imidlertid har det veert
rapportert redusert syn ved ekstrem pigmentavleiring pa bakfla-
ten av linsen (Lin, Volpicelli, & Singh, 2003; Turgut, Turkcuoglu,
Deniz, & Catak, 2008).

Pigmentglaukom (PG)

PDS er assosiert med bade okuleer hypertensjon (OHT) og PG
(Niyadurupola & Broadway, 2008). I en studie av pasienter med
PDS ble gjennomsnittlig intraokuleert trykk for gruppen som
ikke hadde PG funnet & veere rundt 24 mmHg mens gruppen
med PG hadde et trykk pa omlag 29 mmHg (Siddiqui, Ten Hul-
zen, Cameron, Hodge, & Johnson, 2003). Det er kjent at trykket
oker fordi pigmentavleiringer i trabekelverket hindrer drenasjen,
men histologiske studier har foreslatt at disse pasientene ogsa
har strukturelle endringer i trabekelverket (Niyadurupola &
Broadway, 2008).

Studier foreslar at pasienter med hoy myopi muligens har en
okt risiko for & utvikle PG sammenliknet med de som er hyper-
metrope eller har lav til moderat myopi (Collicott, 1998; Franklin,
2002). Risikoen for & utvikle PG ser ut til & veere fire til fem ganger
hgyere hos menn enn hos kvinner (Niyadurupola & Broadway,
2008). Roberts et al. (1997) viser til studier som tilsier at PG opp-
star hos 10-50% av de med PDS. I en studie over en 24-arspe-
riode fant imidlertid Siddiqui et al. (2003) at risikoen for & utvikle
PG var 10% etter fem ar og 15% etter femten ar i en populasjon
med 113 pasienter med PDS. Dette er betydelig lavere tall enn
tidligere anslatt og trolig mer realistiske ettersom tidligere tall
har veert basert pa studier foretatt i spesialiserte glaukomklinik-
ker med henviste pasienter (Ritch, 1998). P4 samme mate som at
mange av de klassiske tegnene pa PDS ofte reduseres ved gken-
de alder, blir gjerne det intraokuleere trykket mer normalisert og
tilstanden enklere & handtere (Niyadurupola & Broadway, 2008).

Netthinneforandringer

Netthinneforandringer som lattice degenerasjon og rifter er mer
vanlig ved PDS enn i alders- og refraksjonsavstemte populasjo-
ner (Franklin, 2002; Niyadurupola & Broadway, 2008). Risikoen
for & fa netthinneavlesning ser ogsa ut til & veere okt ved PDS,
og det har blitt anslatt at omtrent 6-10% av de som har PG far
netthinneavlesning (Niyadurupola & Broadway, 2008).

Arsak til tilstanden

Friksjon mellom bakflaten av iris og zonulatrddene er drsaken til
at pigment frigjeres. Denne teorien ble forst fremsatt av Camp-
bell (1979) og har senere blitt stottet ved hjelp av elektronmikro-
skopi og heyfrekvent ultralyd biomikroskopi (Kampik, Green,
Quigley, & Pierce, 1981). En konkav perifer irisprofil gir trolig
en predisposisjon for at strukturene kommer i kontakt. Arsaken
til at noen har konkav irisprofil er ikke helt klar, selv om det har
blitt foreslatt at det skyldes trykkforskjeller mellom fremre og ba-
kre kammer (Sokol, Stegman, Liebmann, & Ritch, 1996). Mange
mulige medvirkende faktorer har blitt foreslatt, som fremskyting
av linsen ved akkommodasjon (Sokol et al., 1996), storre avstand
mellom basen av trabekelverket og irisroten (Kanadani et al.,
2006) og sterre iris (Collicott, 1998). Sokol et al. (1996) hevder
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at det er hoy sannsynlighet for at en genetisk defekt pavirker
utviklingen av midt-perifere sone i iris.

Klinisk bilde

PDS oppdages ved spaltelampeundersgkelse og tilstanden er
vanligvis bilateral, men ofte asymmetrisk. Det kliniske bildet
varierer mellom individer og forandrer seg gjerne over tid. Selv
om de kliniske funnene gjerne gradvis blir mer pafallende er det
ikke uvanlig at tilstanden etter en tid stopper opp, og videre at
funnene gradvis reduseres. Fremre kammer er som oftest uvanlig
dypt og forkammervinklene sveert vide (Sokol et al., 1996). Som
nevnt over har iris ofte konkav profil.

Krukenbergs spindel bestar av grsma, stevliknende pigment-
partikler pé& bakflaten av hornhinnen, som oftest organisert i en
vertikal spindelformasjon som felge av at forkammervaesken har
et bestemt stremningsmenster (oppover ved iris og nedover ved
hornhinnen). Transilluminasjon i iris (TI) er en manifestering av
pigmenttap og sees som radieere spalteformede og red-gyldne
linjer 1 midt-perifere iris nar en bruker gjennomfallende lys. Ved
storre pigmenttap kan pasienten utvikle anisokori, der pupil-
len er storst i gyet med det storste pigmenttapet, og det er ogsa
vanlig & se distorsjoner av pupillen (Niyadurupola & Broadway,
2008). Selv om TI kan veere vanskelig & oppdage forekommer
dette ofte hos kaukasiere, men sees sveert sjelden hos afroameri-
kanere og kinesere (Qing et al., 2009; Roberts et al., 1997).

Gonioskopi vil avslgre om det er gkt pigmentering i trabekel-
verket.Ved PDS er det tendens til at det er tett og homogen pig-
mentering, men igjen avhenger graden av hvor lenge tilstanden
har veert tilstede (Niyadurupola & Broadway, 2008). Omfanget
av pigmenteringen varierer ogsa. I enkelte tilfeller dekkes bare
bakre del av trabekelverket, mens i andre tilfeller kan pigment
sees i alle forkammerstrukturene inkludert Schwalbes linje, og
til og med helt frem til perifere del av hornhinnen. Kraftig pig-
mentert trabekelverk kan forekomme hos individer uten TI eller
Krukenbergs spindel, og derfor er det spesielt viktig a utfere go-
nioskopi nar det er positiv familiehistorie (Bovell et al., 2001).

Nar pigmentet avleires pa forflaten av iris skjer det vanligvis
i iristurene eller i de konsentriske ringene. Mer diffus avleiring
resulterer i et morkere gye og hvis tilstanden er asymmetrisk kan
heterokromi oppstd (Franklin, 2002). I gyne med naturlig mye
pigmentering kan det veere vanskeligere & skille mellom PDS
og et normalt gye. Andre mulige kliniske observasjoner er pig-
menteringer pd fremre linsekapsel og zonulatradene. Pigment-
avleiringer har ogsd blitt rapportert pa bakflaten av linsen og i
perifere netthinne (Franklin, 2002; Lin et al., 2003).

Differensialdiagnoser

Det er flere mulige arsaker til at pigment blir frigjort i ayet, slik
som pseudoeksfoliasjonssyndrom, fremre uveitt, pigmentfrigjo-
ring som folge av at en intraokuleer linse etter kataraktkirurgi
skrubber mot irisbakflaten samt fremre uveale cyster eller tu-
morer. Imidlertid vil en grundig pasienthistorie og spaltelam-
peundersgkelse enkelt hjelpe til & skille mellom PDS og andre
tilstander.

Kasuistikk

Pasient

Pasienten var en 24 ar gammel kvinne som hadde brukt korrek-
sjon for myopi uten syns- eller gyeplager siden hun var barn.
Hun visste at hun hadde pigmentforandringer i iris, men hadde

aldri veert henvist til gyelege. Hun kjente ikke til om den en-
eggede tvillingsesteren eller andre i familien hadde pigment-
forandringer, men rapporterte at bestemoren hadde glaukom av
ukjent arsak.

Undersokelser

Pasienten kom for en rutineundersgkelse. I tillegg til standard
optometriske undersgkelser av synsfunksjonen ble det foretatt
en omfattende undersgkelse av fremre segment, inkludert go-
nioskopi, samt dilatert fundusundersgkelse ved hjelp av Volk
90-linse. Oxibuprokain 0.4% (Chauvin) ble benyttet som lokal-
bedevelse for gonioskopi og Tropikamid 0.5% (Chauvin) for pu-
pilledilatasjon. Intraokuleert trykk ble mélt med et non-contact-
tonometer (Topcon CT-80). Synsfeltundersekelser ble foretatt
med et Octopus 301-perimeter der programmet G1/TOP ble
valgt siden det skal veere sensitivt for synsfeltdefekter ved glau-
kom (King, Taguri, Wadood, & Azuara-Blanco, 2002; Wadood,
Azuara-Blanco, Aspinall, Taguri, & King, 2002). Teststimulus var
Goldman standard III med bakgrunnsbelysning 10 cd/m? og
stimulusvarighet var 100 ms. Pasientens avstandskorreksjon ble
benyttet.

Optometriske undersekelser

Det var ingen endring i refraksjonen pa -4.25 DS i begge oyne
med monokuleer og binokuleer visus henholdsvis 1.2 og 1.5. Bi-
nokuleere og akkommodative forhold samt fargesyn (Ishihara, 38
plater) og pupillereaksjoner var normale.

Undersekelse av oyets fremre segment
Spaltelampeundersgkelse viste rolige forhold i bulbus og fremre
kammer. Hornhinnen sé frisk og klar ut med et normalt utse-
ende endotel. Imidlertid var det moderate mengder pigmentav-
leiringer pa endotelet i en typisk Krukenbergs spindel-formasjon
som var mest uttalt i venstre gye. Iris hadde tilsynelatende lik
farge i begge oyne uten péfallende mengder lost pigment pa
overflaten. Det var en svak grad av midt-perifer transillumina-
sjon kl. 11 heyre aye og kl. 4 og 12 i venstre gye. En antydning til
distorsjon av pupillen kunne sees kl. 4 i venstre oye. Irisprofilen
var tydelig konkav i begge oyne (Figur 1) og forkammervinkelen
ble vurdert til en apen grad 4 nasalt og temporalt.

Figur 1. Gonioskopisk bilde av hoyre oye. Alle strukturene i forkam-

mervinkelen inkludert cilicerlegemets fremre del (hvit pil) er klart synlige.
Den konkave irisprofilen kommer her tydelig fram (red pil).
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Gonioskopi bekreftet en apen forkammervinkel der alle struk-
turene inkludert cilicerlegemets fremre del (ciliary body band)
var synlige (Figur 1). Pigmentering i trabekelverket ble vurdert til
grad 3 (skala fra 1 til 4) i alle kvadranter i begge oyne, med unn-
tak av gvre kvadrant som ble vurdert til grad 2 i begge gyne. For
informasjon om vurdering av strukturer, se for eksempel Alward
& Longmuir (2008) eller Svarverud (2007).

Undersokelse av oyets bakre segment

Alle forhold i fundus ble vurdert til & veere normale (Figur 2). Op-
tisk nervehode fremsto som friskt og med klare avgrensninger i
begge oyne. Cup-til-disk-forholdet ble estimert til 0.3 horison-
talt og vertikalt i begge gyne. Ingen hull eller rifter ble oppdaget

i de deler av fundus som var tilgjengelig for inspeksjon ved bruk
av 90D linse.

Figur 2. Fotografier av henholdsvis hgyre og venstre fundus. Fundus fremsto
som normal i begge oyne, svakt tessellert med friskt utseende optiske nerver
og en beskjeden myopisk crescent i hoyre gye.

Intraokuleert trykk
Intraokuleert trykk ble malt kl 16.00 og var 12 og 13 mmHg i
henholdsvis heyre og venstre oye.

Synstfeltundersokelser

G1/TOP-programmet til Octopus 301 gir tilgang til statistisk in-
formasjon som kan hjelpe operateren til 4 vurdere om synsfeltet
er normalt eller ikke. Forste gangen synsfeltet ble malt viste alle
de globale synsfeltindeksene verdier innenfor normalomradet.

Tabell 1
Diagnostiske parametere

Forste besgk Andre besgk

HJ Vg HO \"%9]
BC Normal Marginalt utenfor Marginalt utenfor Normal
CC 3 2 3 2
CP 1 2 3 2

Tabell 1 viser diagnostiske parametere for synsfeltundersekelser.
Bebie-curve (BC) rangerer synsfeltdefekter fra de grunneste til
de dypeste og angir normalomrade. Tabellen angir om kurven er
normal eller om den er utenfor normalomradet. Corrected com-
parisons plot (CC) angir testpunkter der det er lokal reduksjon
i sensitivitet og tabellen angir antall testpunkter som har dette.
Corrected probability plot (CP) angir verdier som sier noe om
sannsynligheten for at testpunkter representerer et defekt syns-
felt nar de sammenliknes med verdier fra en normal aldersavpas-
set gruppe (her antall testpunkter med sannsynlighet p < 0.05).
Synsfeltplottene fra begge oyne viste at verdiene fra Bebie-kur-
ven (BC) var i grenseomradet og at plottene som sammenlikner
verdier med normaldata (CC) og videre vurderer sannsynlighe-
ten for synsfeltdefekter (CP) antydet et synsfelt som hadde re-
dusert sensitivitet. Synsfeltet ble pd grunnlag av disse malingene
gjentatt en maned senere og begge oyne viste liknende synsfelt
som ved forste besgk. Pasienten viste hoy testpalitelighet ved alle
undersgkelsene og hadde verken falske positive eller negative
responser. Figur 3 viser et synsfeltplott for heyre gye fra andre
besgk.

Diskusjon

Pasienten viste mange av de klassiske tegnene pa PDS inklu-
dert Krukenbergs spindel, konkav irisprofil, eksepsjonelt dype
forkamre, moderat pigmentering i trabekelverket, svak grad av
pupilledistorsjon i venstre gye og transilluminasjon i iris. De tre
klassiske parameterne a vektlegge nar man skal vurdere om det
er glaukom tilstede, er evaluering av optisk nervehode, intra-
okuleert trykk og synsfeltanalyse. Disse vurderes videre opp mot
eksisterende risikofaktorer.

Optisk nervehode

Fundusevalueringen viste at pasientens optiske nervehoder til-
synelatende var normale og at nervefiberlaget fremsto som re-
gelmessig uten noen pafallende fokale tap av fibre. Imidlertid
kan ikke disse observasjonene utelukke et nervefibertap etter-
som dette skjer gradvis og i mange tilfeller kan veere vanske-
lig & stadfeste. Det finnes na en rekke sofistikerte metoder som
kan benyttes for evaluering av optisk nervehode og som kan
indikere tap av nervefibre. Eksempler pd dette er netthinneto-
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Figur 3. Synsfeltplott for hoyre oye fra andre besgk. De store tallene beskriver (1) Pasientdata, (2) Parametere for undersokelse, (3) Gréskalaplott som gir infor-
masjon om eventuelle synsfeltdefekter. Lys gul angir normal sensitivitet i forhold til pasientens alder, mens merk gul, gronn og red angir gradvis lavere sensitiv-
itet, (4) Oversikt over sensitivitetsverdier (dB), (5) Plott som viser testpunkter med redusert sensitivitet (Comparisons og Corrected comparisons (CC)). Disse er
markert med tall som angir redusert verdi (dB), (6) Bebie-curve. Lokale defekter vises som bratt fall i kurven, (7) Plott som viser sannsynlighet for synsfeltdefekt
(Probability og Corrected probability (CP)). Disse er markert som gra firkanter, (8) Globale synsfeltindekser. MS (gjennomsnittlig sensitivitet) over 28 dB regnes
som normalt for pasientens alder. MD (uniformt synsfelttap) ber veere mellom -2.0 og 2.0. LV (lokalt synsfelttap) ber veere mellom 0 og 6.0.
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mografi (Heidelberg Retinal Tomography, HRT), scanning laser
polarimetri (GDx-VCC) og okulaer koherenstomografi (Ocular
Coherence Tomography, OCT). Imidlertid er det begrensninger
ogsé ved disse metodene og det ma understrekes at de ikke nad-
vendigvis gir hoyere diagnostisk presisjon ettersom det er stor
variasjon mellom individer bade med og uten glaukom (Nico-
lela, Anton, Asawaphureekorn, Burgoyne, & Tomita, 2004; Yiicel,
2004). Ekspertvurdering av stereoskopiske bilder av nervehodet
tatt under 15 grader synsfelt regnes fortsatt som gullstandard.

Intraokuleert trykk

Pasientens intraokuleere trykk var henholdsvis 12 og 13 mmHg,
noe som er godt innenfor aksepterte normalverdier (15.5+2.5
mmHg) i folge Goldmann & Schmidt (1957). Imidlertid er det
nyttig a ta i betraktning at ulike forhold som hornhinnens tyk-
kelse, kurve og elastisitet samt tarefilm pavirker resultatene nar
en skal vurdere om det intraokuleere trykket er innenfor normale
verdier (Goldmann & Schmidt, 1957). For eksempel vil en tyn-
nere hornhinne bidra til at det intraokuleere trykket som males
er lavere enn det reelle trykket. Det mé likevel understrekes at
et avvik fra gjennomsnittlig sentral hornhinnetykkelse kun ma
betraktes som en indikator pa at det reelle intraokuleere tryk-
ket kan veere hoyere eller lavere enn det som ble malt. Siden
sa mange faktorer spiller inn pa maleresultatene finnes det in-
gen konsensus for hvordan en kan justere det malte trykket (se
for eksempel Chihara, 2008; Iester, Mete, Figus, & Frezzotti,
2009). Sentral hornhinnetykkelse ble ikke mélt hos denne pasi-
enten, men det intraokuleere trykket hennes var betydelig lavere
enn 21 mmHg, noe som innebeerer at det burde veere god mar-
gin selv med en tynn hornhinne.

Likevel er ikke et normalt trykk en garanti for at glaukom
kan utelukkes, selv om det har blitt foreslatt at et intraokuleert
trykk over 21 mmHg er den viktigste risikofaktoren for & utvikle
PG ved PDS (Siddiqui et al., 2003). Det har, ikke overraskende,
blitt pavist at pasienter med PDS har mer fritt pigment i forkam-
meret enn de i en kontrollgruppe, og at de har mer fritt pigment
ved dilatasjon (Kiichle, Mardin, Nguyen, Martus, & Naumann,
1998). Hos noen pasienter med PDS er det en markant gkning
i intraokuleert trykk etter pupilledilatasjon (Ritch, 1998; Sugar &
Barbour, 1949). I enkelte studier har det ogsa blitt foreslatt at fy-
sisk aktivitet kan gke trykket hos noen pasienter (Ritch, 1998).
For pasienten i denne kasuistikken representerer ikke det intrao-
kuleere trykket mistanke om glaukom. Hun hadde ikke forhoyet
trykk, heller ikke ved dilatasjon, og i tillegg hadde det intraoku-
leere trykket blitt malt til tilsvarende verdier flere ganger i lopet
av en todrsperiode.

Synsfelt
Synsfelt ble malt ved to forskjellige anledninger og begge gan-
gene var resultatene i grenseomradet. Globale synsfeltindekser
er nyttige 4 bruke som rettesnor for vurdering og selv om disse
ved alle malingene var innenfor normalverdiene hos denne pa-
sienten antydet CC og CP noe redusert sensitivitet (Tabell 1 og
Figur 3). Omradene og punktene for redusert sensitivitet var i
liten grad overlappende, men dette indikerer ikke i seg selv om
det er reelle synsfeltdefekter eller ikke, siden det er mange fakto-
rer som kan pavirke testresultatene.

Det er viktig & stille spersmalet om hvilke faktorer som kan
forarsake variable synsfeltverdier. Forst og fremst er variabel sen-
sitivitet forventet ved alle metoder for synsfeltundersekelser (se

f. eks. Flammer, Drance, Fankhauser, & Augustiny, 1984). I tillegg
har synsfeltundersekelser en tendens til & vise bedre resultater
med erfaring bade for pasienter med normalt syn og glaukom-
pasienter (Henson, 2000). Denne pasienten hadde tidligere blitt
testet ved hjelp av andre typer instrumenter og kan dermed ikke
regnes som uerfaren. I tillegg viste hun hoy testpalitelighet ved
alle undersgkelsene og hadde verken falske positive eller nega-
tive responser, noe som reduserer sannsynligheten for at hun var
ukonsentrert eller at hun misforsto oppgaven. Imidlertid har stu-
dier foreslatt at variabilitet kan veere et tidlig tegn pa synsfelttap
siden varibiliteten har vist seg a veere stgrre hos glaukomsuspek-
te og glaukompasienter enn hos de uten sykdommen (Flammer,
Drance, & Zulauf, 1984).

En studie har vist at netthinnefunksjon generelt ser ut til a
veere darligere hos pasienter med PDS, ogsa hos de som ikke har
glaukom (Greenstein, Seiple, Liebmann, & Ritch, 2001). Green-
stein et al. benyttet elektro-okulogram og undersekte funksjonen
til netthinnens pigmentepitel i individer med PDS, PG, okuleer
hypertensjon (OHT) og primeer apenvinklet glaukom (POAG).
Her ble det funnet signifikant darligere funksjon hos pasienter
med PDS og PG enn hos pasienter med OHT og POAG. For-
fatterne foreslo at medfedte og/eller strukturelle anormaliteter i
pigmentepitel/fotoreseptor-komplekset kan ha en betydning for
etiologien til PDS. Disse funnene er interessante og apner for
muligheten av at synsfeltet hos pasienten i denne kasuistikken
heller kan veere noe redusert som felge av selve tilstanden enn
som fglge av for eksempel en glaukomskade.

Det hevdes at rundt 30% av nervefiberlaget kan veere tapt for
det oppdages ved tradisjonell synsfeltundersgkelse (Kerrigan-
Baumrind, Quigley, Pease, Kerrigan, & Mitchell, 2000). Dette
medforer at det er viktig & felge opp synsfeltundersekelser hos
pasienter der det er en okt risiko for redusert sensitivitet i syns-
feltet. Det har blitt foreslatt at funksjonsmalinger med stimuli
som er ganglionspesifikke er mer sensitive for glaukomdefek-
ter enn funksjonsmalinger med tradisjonelle stimuli med hvite
lys (Harwerth, 2004). For eksempel finnes det bevis, om enn
ikke entydige, for at frekvensdoblingsteknologi (FDT) kan pa-
vise glaukomatese synsfeltutfall tidligere enn standard perime-
tri (Heijl, Bengtsson, Patella, & Wild, 2004; Johnson, Fingeret, &
Iwase, 2004). Imidlertid tyder nyere forskning pa, i motsetning til
hva man tidligere har antatt, at synsfelttesting med bla stimuli
pa gul bakgrunn ikke har hgyere sensitivitet for glaukomatese
synsfeltutfall (van der Schoot, Reus, Colen, & Lemij, 2010).

Vurdering av risiko for komplikasjoner og videre hédndtering
Det er umulig & si med sikkerhet om synsfeltet i dette tilfellet
er marginalt redusert eller ikke. Imidlertid virker det rimelig a
anta at pasienten ikke har glaukomskade nar funn og risikofak-
torer blir sett under ett. For det forste var optiske nervehoder
upéfallende og det intraokuleere trykket var normalt. Videre er
den typiske risikopasienten en heygradig myop mann med in-
traokuleert trykk over 21 mmHg. Som nevnt innledningsvis er
ogsa risikoen for & utvikle PG relativt liten (Siddiqui et al., 2003).
Imidlertid hadde denne pasienten en bestemor med glaukom og
det kan ikke utelukkes at hennes sykdom skyldtes PDS. I tillegg
regnes fortsatt synsfelt som gullstandard for diagnose av glau-
kom, og selv uten andre kliniske indikasjoner pa glaukom, er det
all grunn til & ta et mistenkelig synsfeltresultat pé alvor. I tidlig
stadium av glaukom vil bade strukturelle og funksjonelle meto-
der gjerne veere negative (Heijl et al., 2004).
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Uavhengig av om det er glaukommistanke eller ikke er det viktig
at pasienter med PDS far grundig og jevnlig oppfelging slik at
optiske nervehoder, intraokuleert trykk og synsfelt kan vurderes.
Det bor gjennomferes gonioskopi med jevne mellomrom for a
vurdere mengden av pigment i trabekelverket. Ettersom det er
noe gkt risiko for netthinneavlesning ber en dilatert fundusun-
dersokelse gjores rutinemessig. Som i alle tilfeller der det er en
seerskilt risiko for netthinneavlgsning ma pasienten informeres
om tegn og symptomer samt at bruk av eyevern i forbindelse
med kontaktsportsaktiviteter ber diskuteres. Siden tilstanden
har blitt funnet & veere arvelig er det viktig at pasienten infor-
meres om muligheten for at den ogsa kan finnes hos familie-
medlemmer. Fremfor alt er det, som ved alle kliniske diagnoser,
viktig & gi nektern informasjon slik at pasienten forstar at denne
tilstanden i seg selv vanligvis ikke innebeerer seerlig risiko for
syns- eller gyeplager og at det viktigste er at de blir fulgt opp re-
gelmessig slik at eventuell glaukom kan oppdages og behandles
tidlig i sykdomsforlepet.

Pasienten i denne kasuistikken hadde allerede blitt fulgt i
var klinikk i over to ar uten at man hadde sett indikasjoner pa
glaukom og man kan argumentere for at hun kunne fortsette
med dette. Imidlertid hadde tilstanden aldri blitt diagnostisert
av gyelege samt at hun skulle flytte til en annen kant av landet.
Hun ble informert grundig om tilstanden og om viktigheten av
a fa undersgkt synet og oynene regelmessig hos optiker. Siden
tilstanden aldri hadde blitt diagnostisert av en gyelege ble hun
anbefalt 4 ta kontakt med en oyelege via optiker eller fastlege pa
det nye hjemstedet. I tillegg ble hun informert om risikoen for at
andre familiemedlemmer, og spesielt den en-eggede tvillingses-
teren, kunne ha tilstanden og dermed burde bli undersgkt.

Takk
Takk til Helle K. Falkenberg for verdifulle kommentarer pa tidli-
gere versjoner av manuskriptet.
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