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Santrauka

Peliucidiné kras$tiné ragenos degeneracija yra retai pa-
sitaikanti ragenos ektazija, paZeidzianti apating ragenos
periferija ir sukelianti progresuojant] jos plon¢jima. Liga
dazniausiai pasireiskia 20-50 mety amziaus, o etiologija
dar néra iki galo aiski. Liga dazniausiai pasireiskia pa-
blogéjusiu regéjimo astrumu, didéjanciu netaisyklingu
astigmatizmu, kuris pazengusiose stadijose nebekore-
guojamas akiniais ar jprastais kontaktiniais l¢siais. Pa-
grindiniai diagnostikos metodai — apziiira plySine lempa,
ragenos topografija ir pachimetrija. Dazniausiai pacienty
regéjimo astrumas koreguojamas akiniais arba specialiais
kontaktiniais I¢Siais, o ligai progresuojant gali prireikti
ragenos sutvirtinimo procediiros arba ragenos transplan-
budingi peliucidinei krastinei ragenos degeneracijai, jos
diferenciné diagnostika ir jvairios §iuo metu prieinamos
valdymo strategijos.

Ivadas

Peliucidiné krastiné ragenos degeneracija (angl. pellucid
marginal corneal degeneration, PKD) neuzdegiminé pro-
gresuojanti ragenos liga, kuri pasireiskia jos skaidriu, pus-
ménulio formos suplonéjimu periferijoje, iprastai abiejose
akyse. Dazniausiai suplonéjimas siekia 20 proc. normalaus
ragenos storio, lokalizuotas jos apatinéje periferijoje ir nuo
limbo jj skiria 1-2 mm plocio nepaveikta ragenos zona [1].

Darbo tikslas — remiantis mokslinés literatiiros duome-
nimis, apraSyti peliucidinés krastinés ragenos degeneracijos
etiologija, patologija, klinikinj pasireiskima, diagnostika ir
gydyma.

Tyrimo medZiaga ir metodai
Mokslinés literatiiros buvo ieSkoma PubMed, MedScape
moksliniy leidiniy duomeny bazése. Tyrimas atliktas, re-

Tyrimo rezultatai

Etiologija ir patogenezé. Siuo metu néra vieningos
nuomongés apie etiologija, sukeliancig peliuciding krasting
ragenos degeneracijg [2]. Kai kuriy autoriy nuomone, PKD,
keratokonusas ir keratoglobusas yra trys atskiros ligos arba
tos pacios patologijos skirtingi fenotipiniai pasireiskimai
[1,3], taciau buvo atlikta studijy, kuriy metu pacientams buvo
nustatytas keratokonuso pasireiSkimas kartu su PKD [4,5].

Suplonéjime netektos stromos kiekis gali siekti net 80
proc., taciau ragenos epitelis iSlieka vientisas [6]. Suplo-
néjimo vietoje ragenos Descemeto membrana ir endotelis
yra nepakite, taciau Baumano membrana kartais gali turéti
vientisumo pazeidimy ar net i$nykti [7-9]. Kartais pazen-
gusiose PKD stadijose gali biti matomos Descemeto mem-
branos raukslés [3]. Buvo nustatytas ir padidéjes difuziskai
i8sidésciusiy mukopolisacharidy kiekis ragenos stromoje
[7]. Elektronine mikroskopija ragenos suplonéjimuose buvo
nustatytos normaliy kolageny fibriliy fone netankiai i$si-
désciusios pakitusios kolageno fibrilés (angl. Fibrous long
spacing collagen) [8].

Epidemiologija. Tai reta liga, pasireiskianti reciau, nei
keratokonusas [1,3,6]. Vieny autoriy teigimu, Sios ligos
paplitimas tarp motery ir vyry yra vienodas [1,10]. Naujes-
nése studijose buvo pastebéta, jog PKD dazniau pasireiskia
vyrams [4,11,12].

Siuo metu nenustatyti jokie genai, kurie galéty sukelti
Sig degeneracijg [2]. Néra zinoma dél $ios ligos pasireiskimo
Seimose — J. Krachmer apra$é pacientus, kuriy artimiems
giminai¢iams nebuvo rasta ragenos patologiniy poky¢iy ar
kliniskai reik§mingo astigmatizmo [3], taciau yra klinikiniy
atvejy, kai paciento Seimos nariai turéjo ry$ky astigmatizma
ar topografinius ragenos poky¢ius nesant klinikiniy simp-
tomy [13,14].

Klinikiné eiga. Peliucidiné krastiné ragenos degenera-
cija dazniausiai diagnozuojama 20-50 mety amziaus zmo-
néms [1]. [prastai pasireiskia abipus, taciau retais atvejais
degeneracija gali biti tik vienoje akyje [11,15,16]. Si liga
progresuoja ilgai ir létai [3,5].

PKD lemia ragenos skaidry suplonéjimg jos apatinéje
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dalyje be randéjimo Zymiy, infiltracijos, riebaliniy sankaupy
ar neovaskuliarizacijos [3]. ApraSomi retesni atvejai, kai
pazeidimas yra virSutinéje ragenos dalyje [13]. Degenera-
cijos lokalizacija dazniausiai atitinka vieta tarp 4 ir 8 valan-
dos, yra Imm auksciau limbo. Vir§ suplonéjimo pasireiskia
ragenos ektazija, kuri sukelia auksto laipsnio nereguliary
astigmatizma [4]. Ragenos protriizija rySkiausia iSkart virs
degeneracinés zonos, o centrinés ragenos storis jprastai biina
normalus [11]. Atvirksc¢ig astigmatizmg PKD pacientams
sukelia auk$¢iau degeneracinés zonos esantis suplokstéjes
ragenos vertikalus meridianas [17]. Zemiau suplonéjimo
esantis ragenos periferijos iSlinkimas gali tapti statesnis uz
horizontaly meridiang — tai sukelty tiesioginio astigmatizmo
pasireiskima toje vietoje [1].

Pacientai, turintys PKD, dazniausiai skundziasi laips-
nisku, progresuojanciu regéjimo sutrikimu ir blogéjanciu
regos aStrumu. Tai nulemia auksto laipsnio, nereguliarus ir
atvirkScias astigmatizmas [1,2]. Retais atvejais i ektaziné
patologija gali komplikuotis spontaniniu ragenos plySimu ar
jos edema (angl. hydrops) dél plySusios Descemeto membra-
nos. Sios komplikacijos sukelty staigia skleros kraujagysliy
injekcija, imy skausma, naujai atsiradusj regos pablogéjimag
ir fotofobija [3,13,18]. Descemeto membranos plySimas biina
vir§ ragenos stromos suplonéjimo [4,18].

Diagnostika. Pacientai dazniausiai kreipiasi j oftalmo-
loga dél blogéjancio regos astrumo, nepaisant korekcijos
akiniais, ir dél kontaktiniy l¢Siy netoleravimo [19].

Apzitrint plySine lempa ir esant pazengusiai PKD, mato-
mas ragenos suplonéjimas periferijos apacioje su protriizija
— susidaro kontiiras, kuris vadinamas ,,alaus pilvu* (angl.
beer belly) [20,21]. Ragenoje matomas suplonéjimas biina
skaidrus, be uzdegiminiy pozymiy, jo vieta atitikty laikro-
dzio ciferblatg tarp 4 ir 8 valandy [21]. Pazengusiose PKD
stadijose gali biiti matomos Descemeto membranos raukslés,
kurios biina koncentrinés apatiniam limbui ir i$nykstancios,
paspaudus rageng [1].

Vienas i§ pagrindiniy tyrimy yra ragenos topografija,
kuri leidzia anksti aptikti ragenos ektazija dar iki klinikiniy
pozymiy pasireiskimo. Sios ligos atpaZinimas dar asimptomi-
niams pacientams yra svarbus norint iSvengti LASIK (angl.
laser in situ keratomileusis) komplikacijos — jatrogeninés
keratektazijos. Si procediira gali pagreitinti PKD progresa-
vimg [22]. Ragenos topografijos atlikimas prie$ planuojama
lazerinj gydyma gali parodyti PKD buidinga vaizda, net jei
po apzitiros plySine lempa nebuvo pastebéta patologiniy
poky¢iy, o paciento regos astrumas su korekcija yra 1,0 [21].

Esant PKD, ragenos topografijoje matomas nereguliarus
astigmatizmas, vertikalaus meridiano suplokstéjimas ir apa-
tinés periferinés ragenos dalies ryskiai iSreikstas i$linkimas,
kuris pasireiskia ir apatinés ragenos periferijos viduriniuose

istrizuose meridianuose, suformuodamas ,.krabo znypliy*
(angl. crab claw), ,,drugelio® (angl. butterfly) ar ,,besibu-
¢iuojanciy balandziy“ (angl. kissing doves) vaizda [10,23].

2007 m. Harvardo universiteto medicinos fakulteto of-
talmologijos skyrius atliko tyrima, kurio tikslas buvo nuo-
dugniau istirti pacientus, kuriy ragenos topografijoje buvo
matomas ,,krabo znypliy“ vaizdas. [vertinus klinikinj pasi-
reiSkima, rageny pachimetrija, buvo nustatyta, jog neretai
$is vaizdas buidingas ir keratokonusui, todél, norint diagno-
zuoti PKD, nereikéty pasikliauti vien ragenos topografiniu
vaizdu [24].

Ankstyvam PKD aptikimui ir iStyrimui prie$ lazering
refrakcing chirurgija gali biiti naudojama Scheimpflug ka-
mera, kuri registruoja ragenos topografija ir pachimetrija
[2,20]. Tyrimas padeda atpazinti $iai keratopatijai budinga
siaurg pailga ragenos suplonéjima jos apatinéje periferijoje,
o aukséiau esancios ragenos storis yra normalus [17]. Ver-
tikalaus pjuvio Scheimpflug ragenos nuotraukoje matoma
suplokstéjusi centriné dalis, suplonéjusi apatiné periferija
zona, o zemiau jos, likus 1-2 mm iki limbo, stebimas staigus
peréjimas j normaly ragenos storj. Sis tyrimas yra naudingas
diferencijuoti ektazines keratopatijas ir diagnozuoti PKD
[20]. Diagnozei patikslinti gali biiti naudojamas priekinio
segmento optinés koherentinés tomografijos (OKT) tyrimas,
kuris parodyty ragenos suplonéjimg tipinéje vietoje [2,17,25].

Diferenciné diagnostika. Peliucidiné krastiné degenera-
cija turéty buti diferencijuojama nuo kity ragenos plonéjimo
ligy ir patologijy, sukelian¢iy auksto laipsnio nereguliary as-
tigmatizma — keratokonuso, keratoglobuso, Terrien krastinés
degeneracijos, Mooren opos [5]. PKD atveju nepasireisSkia
uzdegimo pozymiy — tai padeda $ig liga atskirti nuo kity
ragenos periferiniy patologijy, tokiy kaip Terrien periferiné
ragenos degeneracija, Mooren opos ir kity ligy, susijusiy su
sisteminiu jungiamojo audinio pazeidimu [3].

Neretai PKD diagnozuojama kaip keratokonusas, nes Siy
dviejy ektazinés ragenos ligy panasus klinikinis pasireiski-
mas. Keratokonusas dazniausiai pasireiskia jaunesniame
amziuje, brendimo metu ir progresuoja greic¢iau, nei PKD [1].
Siy patologijy skirtumus galima pastebéti vélesnése stadijose,
apzitrint plySine lempa: keratokonuso atveju ryskiausias
ragenos suplongjimas biina protriizijos virslingje, matomos
Vogt strijos, aplink — Kayser-Fleischer ziedas. PKD budin-
gas skaidrus ragenos suplonéjimas, kuriame visada islieka
epitelis, néra neovaskuliarizacijos ar lipidiniy sankaupy [11].

Daznai apzitirint plySine lempa, PKD ir keratokonuso
simptomy nematyti, ypa¢ iy ligy pradinése stadijose. Tipis-
kai keratokonuso topografinis vaizdas yra aiSkiai apribota
didelés lauzimo galios zona, aplink kurig esanti ragena laips-
niskai plokstéja. Dazniausiai konuso protriizija yra apvalios
ar ovalios formos ragenos centre ar $iek tieck zemiau [25].
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Kartais, tiriant keratokonusg Placido ziedy topografijos ty-
rimu, gaubtumo zemélapiuose matomas sagitalinis iSlinkimas
neatitinka tikro ragenos reljefo — tik Zemiau centro esantis
konusas atrodo lokalizuotas ragenos periferijoje [20]. Neretai
keratokonuso topografija gali atitikti ,,krabo Znypliy*“ vaizda,
budinga peliucidinei krastinei degeneracijai [24,25]. Siy
ektaziniy keratopatijy eigos prognoze ir gydymas skiriasi,
todel jy diferenciacija turi svarbig kliniking reikSme [24].

Pachimetrijos tyrime matomas PKD ligai budingas ra-
genos suplonéjimas, kuris rySkiausias apatingje periferijoje
ir laipsniskai storéjantis link centro [25]. 2007 m. Harvardo
universiteto medicinos fakulteto oftalmologijos skyriaus
atlikto tyrimo metu buvo istirtos dviejy pacienty grupiy,
turin¢iy PKD ir keratokonusg, ragenos zemélapiai ir pachi-
metrija. Nustatyta, jog, lyginant su keratokonusu, PKD atveju
ragenos protrizija pasireiskia toliau nuo centro — perferijoje,
ragenos didziausio priekinio ir didziausio uzpakalinio i8ki-
limy linkiy diametrai yra didesni, o ploniausio tasko storis
mazesnis [24]. Norint diagnozuoti PKD, sitiloma atlikti 12
mm centrinio diametro ragenos pachimetrijg [17].

Konservatyvusis gydymas. Siuo metu pagrindinis ligos
valdymas yra konservatyvus — ragenos pokyc¢iy nulemto
astigmatizmo koregavimas. Mazai iSreikstos PKD atveju,
regéjimo astrumui gerinti naudojami akiniai [11,12]. Kitas
regos koregavimo biidais iki nereguliaraus astigmatizmo
pasireiskimo ar progresavimo yra toriniai minkstieji lesiai
[2,4,12].

Ankstyvose stadijose naudojami kietieji dujoms laidiis
lgsiai (angl. rigid gas permeable lenses) [12]. Jie turéty buti
didesnio diametro nei standartiniai, kuriy apatinis krastas
nevientisai priglusty prie ragenos. PKD auksto laipsnio ne-
reguliarus atvirk$c¢ias astigmatizmas nulemia standartinio
dydzio kietyjy dujoms laidziy lesiy nestabily centravima,
todél $io tipo didesnio diametro l¢siai laikosi tviriau ir pa-
gerina regos astruma [5,8,12].

Pazengusiose PKD stadijose ragenos protriizija sunkina
lesiy prigludima ir lemia jy dislokacija mirkséjimo metu
[2]. Tokiose situacijose galéty biiti pritaikyti skleriniai kon-
taktiniai lgSiai, kurie remiasi j skleros pavirsiy ir islieka
vietoje, mirksint [19]. Nors skleriniai lgsiai turi trikumy
(Jy gamyba ir pritaikymas ilgai trunka, praleidzia tik labai
maza deguonies kiekj), tai puikus metodas gerokai pagerinti
regos astruma, kai kitos korekcijos priemonés nebetinka
[2,26]. Sie lesiai yra daug saugesnis variantas, nei chirurginis
gydymas [11,26].

Chirurginis gydymas. Chirurginis gydymas svarstomas
tokiu atveju, jei paciento regos nepavyksta pakankamai kore-
guoti kontaktiniais l¢Siais, o periferinés ragenos Zemiau jos
suplongjimo storis yra pakankamas [11]. Tiriant pacientus,
turinCius PKD, pastebéta, jog gavusiems chirurginj gydyma,

astigmatizmo sumazinimas nebuvo ryskus, o regos astrumo
korekcija mazesné, lyginant su zmonémis, kuriems uzteko
korekcijos akiniais ar lgsiais [11,19].

Pagrindinis chirurginis PKD gydymas yra ragenos trans-
plantacija — kiauriné viso storio (penetruojanti) keratoplas-
tika. Sig ektazine keratopatija turintys pacientai dazniausiai
yra blogi kandidatai persodinimui, nes ragenos suplonéjimas
yra labai arti limbo, todél reikalingi dideli transplantatai,
kuriy krastas biity labai arti limbo — tai padidina atmetimo
reakcijos, sitilés sukelty komplikacijy ir ragenos neovas-
kuliarizacijos rizika [3,4]. Kiauriné keratoplastika jprastai
sukelia auksto laipsnio pooperacinj astigmatizma, kurj su-
détinga koreguoti [2,27].

Yra nemazai straipsniy apie PKD gydyma intrarageni-
niais ziedy segmentais ar kitais chirurginiais biidais, taciau
daugelyje is jy PKD diagnostika buvo paremta tik ragenos
topografiniu tyrimu, neatlickant pachimetrijos [17]. Kadangi
,.krabo znypliy“ topografinis vaizdas yra budingas ne tik
PKD, bet ir keratokonusui, sudétinga objektyviai jvertinti
PKD gydymo rezultatus, nepagrindziant ligos diagnozés
kitais tyrimais [17,24]. Keratokonuso gydymas chirurginé-
mis intervencijomis duoda geresnius rezultatus nei PKD,
nes $ios ligos atveju islicka pakankamas periferinés ragenos
storis [1,17].

2019 metais Vienos medicinos universiteto oftalmologi-
jos skyrius atliko tyrima, kurio metu buvo stebimi ragenos
sustiprinimo (angl. corneal crosslinking) gydymo efektai
pacientams, kuriems PKD diagnozé buvo patvirtina rage-
nos topografijos ir Scheimpflug vaizdiniais tyrimais, o ligos
eiga buvo greitai progresuojanti [28]. Sios procediiros metu
stromos kolageno fibrilés yra foto-polimerizuojamos (su-
stiprinamos tarp jy esancios jungtys), naudojant riboflaving
(fotosensibilizuojanti medziaga) ir ultravioleting Sviesa [2].
Pacientams, kuriems buvo pritaikytas §is gydymas, per metus
pageréjo regos astrumas, sumazg€jo astigmatizmas, buvo pa-
stebétas ploniausio ragenos tasko (angl. mCTi - measurement
of the cornea’s thinnest point) sustoréjimas ir periferijos
apatinés dalies suplokstéjimas Scheimpflug apatiniame ver-
tikaliame vaizde [28].

ISvados

1. Peliucidiné krastiné ragenos degeneracija yra progre-
suojanti, neuzdegiminé liga, pazeidzianti apating ragenos
periferija. Nors tai reta liga, taciau ja blitina atmesti pries§
lazering refrakcine chirurgija ar kitas su ragena susijusias
intervencijas, norint iSvengti ligos progresavimo ir kom-
plikacijy.

2. Svarbu PKD diferencijuoti nuo keratokonuso, nes $iy
dviejy ektaziniy ragenos patologijy eiga ir gydymas skiriasi.

3. Ragenos topografija yra labai naudinga ankstyvam
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PKD atpazinimui, taciau tipinis topografinis vaizdas néra
pakankamas diagnostikos kriterijus — reikalingas ir pachi-
metrijos tyrimas.

4. Siuo metu pagrindinis PKD gydymas yra konserva-
tyvus ligos sukelto astigmatizmo koregavimas.
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Summary

Pellucid marginal corneal degeneration is a rare corneal ecs-
tasy that affects the lower periphery of the cornea and cause its gra-
dual thinning. The disease usually occurs between the age 20-50.
Although the ethiology of the disorder has not yet been fully elu-
cidated. The disease usually presents with impaired visual acuity,
increasing irregular astigmatism, which in advanced stages is no
longer corrected by either spectacle or conventional contact len-
ses. Diagnostic methods are slit lamp examination, corneal topo-
graphy and pachymetry. Typically, decreased vision can be cor-
rected in the early stages by means of spectacles, o special contact
lenses. Corneal cross-linking procedure or corneal transplant may
be needed as the disease progresses. This review describes the cli-
nical features of PMD its differential diagnosis and management
strategies which are currently available.
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