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Klinicno elektrofiziolosko testiranje vida:
Pregled metod inindikacije za napotitev

Clinical electrophysiological testing of the visual system:
Review of the methods and indications for referral

Maja Sustar, Marko Hawlina, Jelka Brecelj

Izvlecek

Klini¢no elektrofiziolosko testiranje vidnega sistema vkljucuje vrsto neinvazivnih testov, ki zago-
tavljajo objektivno oceno delovanja vidnega sistema. S snemanjem elektrookulografije (EOG),
elektroretinografije (ERG) in vidnih evociranih potencialov (VEP) je mogoce ovrednotiti delo-
vanje vidnega sistema od ravni retinalnega pigmentnega epitela, posameznih plasti mreznice,
vidnih Zivcev in vidne poti do primarne vidne skorje. Testiranje se izvaja po standardih Medna-
rodnega zdruZenja za klinicno elektrofiziologijo vida (ISCEV), ki je nedavno izdalo tudi smernice
za napotitev na elektrofizioloSko testiranje v oftalmoloski praksi. Prispevek predstavlja metodo-
logijo elektrofizioloSkega testiranja ter povzetek najpogostejsih diagnoz, pri katerih je bolnika
smiselno napotititi na to testiranje.

Abstract

Clinical electrophysiological testing of the visual system includes a series of non-invasive tests
that provide an objective assessment of the functioning of the visual system. The recording of
the electrooculography (EOG), electroretinography (ERG) and visual evoked potentials (VEP) can
evaluate the function of vision from the level of the retinal pigment epithelium, retinal layers,
optic nerves and visual pathways to the primary visual cortex. Testing is performed according to
the standards of the International Society for Clinical Electrophysiology of Vision (ISCEV), whi-
ch recently issued guidelines for referrals to electrophysiological testing in ophthalmic practice.
This paper presents the current methodology of electrophysiological testing and summarizes
most frequent diagnoses for which a referral to electrophysiological visual testing is indicated.
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1 Uvod

snemalnih elektrodah in specifi¢nih
svetlobnih draZljajih je mogoce oceniti
delovanje vidnega sistema od ravni re-
tinalnega pigmentnega epitela, posame-
znih plasti mreznice, vidnih Zivcev in

Klini¢no elektrofiziolosko diagno-
sticiranje vidnega sistema zajema vrsto
neinvazivnih in objektivnih preiskav,
s katerimi testiramo delovanje vidne-
ga sistema. Ob ustrezno namescenih
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vidne poti do primarne vidne skorje. Ker
pa je klini¢no elektrofiziolosko testira-
nje dolgotrajno in za bolnika lahko tudi
zahtevno, je smiselno le pri specifi¢cnih
klini¢nih indikacijah in to z natan¢no
dolocenimi testi. Tudi rezultat testiranja
je uporaben le, ¢e ga vrednotimo v $ir-
$em klinicnem kontekstu. Namen ¢lanka
je torej kratko opredeliti vrste elektro-
fizioloskih testov in predstaviti indika-
cije za napotitev bolnikov na tovrstno
testiranje vida. Clanek je zasnovan na
podlagi smernic Mednarodnega zdru-
zenja za klini¢no elektrofiziologijo vida
(angl. International Society for Clinical
Electrophysiology of Vision, ISCEV) (1)
in opisuje osnove standardnih elektrofi-
zioloskih metod, najpogostejse diagnoze
in simptome bolnikov ter prikaz elek-
trofizioloskih primerov iz nase klini¢ne
prakse.

2 Standardne
elektrofizioloske metode pri
klinicnem diagnosticiranju
vida

Standardi zdruzenja ISCEV zajemajo
priporo¢ila za pravilno izvedbo vsake od
elektrofizioloskih metod, doloc¢ajo potek
snemanja in obravnave bolnika, vrste in
postavitve elektrod, umerjanje in vred-
nosti parametrov svetlobnih drazljajev,
zajem podatkov ter analizo dobljenega
signala. Zdruzenje ISCEV je izdalo smer-
nice za naslednje elektroretinografske
metode (Slika 1A): elektrookulografija
(EOQG) (2), skotopi¢na in fotopi¢na ele-
ktroretinografija (SFERG) (3), multifo-
kalna elektroretinografija (mfERG) (4),
slikovna elektroretinografija (angl. pa-
ttern electroretinography, PERG) (5) in
vidni evocirani potenciali (VEP) (6).
Metodologija temelji na opazovanju s
svetlobo izzvanih sprememb elektri¢-
nega potenciala celic mreznice oz. vidne
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skorje, ki jo zaznajo ustrezno namesce-
ne snemalne elektrode. Za snemanje
elektroretinograma (SFERG, mfERG
in PERG) namestimo na spodnjo veko
aktivno elektrodo, referen¢no elektrodo
pa na kozo sen¢nega predela iste strani
(Slika 1B). Poznamo ve¢ razli¢nih tipov
aktivnih ERG-elektrod. V Sloveniji smo
razvili svojo neinvazivno HK-elektrodo,
eno od treh nekornealnih elektrod, ki
jih opredeljujejo standardi ISCEV in se
uporabljajo v mednarodnem prosto-
ru (7). Za snemanje EOG namestimo
aktivno in referen¢no kozno elektrodo
ob zunanji in notranji kot ocesne $pra-
nje (8). Za snemanje VEP (Slika 1C) na-
mestimo aktivne kozne elektrode nad
primarno vidno skorjo okcipitalnega re-
znja, referen¢no pa frontalno (9). Poleg
iskane elektricne aktivnosti struktur
vidnega sistema elektrode beleZijo tudi
vrsto drugih bioelekti¢nih aktivnosti,
od mozganske in misi¢ne aktivnosti do
okoljskih Sumov. Zato sta za zanesljivo
meritev ERG in VEP nujni ponavljanje
drazenja ter povprecenje signala v ¢asu, s
¢imer se ponavljajoci se elektri¢ni odziv
struktur vidnega sistema izlu$¢i iz na-
klju¢nega okoljskega Suma. V nadaljeva-
nju sledita opisa fizioloskega izvora od-
zivov in klini¢ne uporabnosti navedenih
standardnih metod.

2.1 Elektrookulografija (EOG)

Elektrookulografija je metoda za te-
stiranje delovanja retinalnega pigmen-
tnega epitela (RPE) in njegove interakci-
je s fotoreceptorji (2). Preiskava poteka
tako, da preiskovanec odklanja zrkli pod
kotom 30 stopinj desno in levo, najprej
15 minut v temi, nato 15 minut v svetlobi.
Ob vsakem odklonu zrkla ustrezno na-
mesceni elektrodi zabelezita t.i. sakado,
ki predstavlja napetostno razliko v di-
polu med sprednjim in zadnjim delom
ocesa. Ta napetostna razlika, imenovana
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Slika 1: A - Standardne elektrofizioloSke metode, ki jih uporabljamo pri klinicnem
oftalmoloskem diagnosticiranju, in plasti mreZnice oz. vidnega sistema, iz katerega izvirajo. B -
Postavitev snemalnih HK-elektrod pri snemanju elektroretinograma (SFERG, PERG, mfERG). C

- Postavitev snemalnih elektrod pri snemanju VEP (fotografije: Barbara Klemenc; slika mreZnice,

prirejena po: webvision.com).

tudi mirovni potencial ocesa, je posledi-
ca razlike v napetosti med apikalno in
bazalno membrano RPE. Odvisna je od
metabolne aktivnosti med retinalnim
pigmentnim epitelom ter fotoreceptorji.
Zaradi mehanizmov, ki niso popolno-
ma znani, je mirovni potencial ocesa, in
s tem tudi amplituda sakade, nizji v temi
in vi§ji v svetlobi. Razmerje med najvis-
jim potencialom v svetlobi in najnizjim
v temi se imenuje Ardenov indeks, ki
pri normalnem delovanju RPE znasa
okoli 175 % ali ve¢. Mirovni potencial
ocesa pa ni odvisen zgolj od normalne-
ga delovanja RPE, temve¢ zahteva tudi
normalno delujo¢o fotoreceptorsko
plast. Zato z EOG-preiskavo ni mogoce
selektivno ovrednotiti delovanja RPE,
¢e je pomembno okvarjeno tudi delova-
nje fotoreceptorske plasti mreznice, kar
je kar pogosto. EOG se zato ne izvaja
rutinsko pri vseh distrofijah mreznice.
Ardenov indeks je znacilno znizan pri
Bestovi viteliformni distrofiji makule,
pri kateri so SFERG-odzivi navadno
normalni (8).

2.2 Skotopicna in fotopicna
elektroretinografija (SFERG)

Najbolj razsirjena in najpomembnej-
$a klini¢na elektroretinografska metoda
je SFERG, ki se v tuji literaturi imenuje
tudi,full-field° ERG (3). Temelji na gene-
raliziranih elektri¢nih odzivih mreznice,
ki nastanejo kot posledica drazenja s se-
rijami svetlobnih bliskov. Izraza skoto-
pi¢na in fotopi¢na elektroretinografija
zaznamujeta pogoje drazenja (skotopic-
ni — v temi, fotopi¢ni - v svetlobi). Ob
predhodnem 20-minutnem privajanju
oz. adaptaciji na temo snemamo odziv
sistema pali¢nic v skotopi¢nih pogojih,
po 10minutah privajanja na svetlobo
pa sledi testiranje mrezni¢nega sistema
¢epnic v fotopi¢nih pogojih. Izraz ,ful-
l-field* ponazarja, da svetlobni drazljaj
enakomerno zajame celotno mreznico.
Snemanje poteka pri razdirjenih zeni-
cah, s ¢imer zagotovimo maksimalno
osvetljenost mreznice in zniZzamo varia-
bilnost odziva med posamezniki oz. med
posameznimi snemanji.
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ISCEV-standard za skotopi¢no in fo-
topicno elektroretinografijo (3) doloca
snemanje petih odzivov, ki testirajo delo-
vanje razli¢nih plasti mreznice (Slika 2).
V skotopi¢nih pogojih poteka snemanje
odgovora pali¢nic, kombiniranega (ma-
ksimalnega) odgovora pali¢nic in ¢epnic
ter oscilatornih potencialov. Odgovor
pali¢nic izvabljamo z zelo $ibkim sve-
tlobnim draZljajem (o0.01 c¢d s/m®) na
temnem ozadju, kar omogoca selektivno
vrednotenje delovanja plasti bipolarnih
celic sistema pali¢nic, ne vzdrazi pa $e
sistema cepnic. Z intenzivnej$imi bliski
(jakost 3 cd s/m* ki se imenuje tudi stan-
dardni blisk) v skotopi¢nih pogojih poleg
sistema pali¢nic vzdrazimo tudi sistem
¢epnic in dobimo kombiniran odgovor
obeh sistemov, imenovan tudi maksi-
malni odgovor. S tem testiramo delova-
nje vseh fotoreceptorjev (elektronegativ-
no potekajoci val a) in vseh bipolarnih
celic (elektropozitivno potekajo¢ val b),
tako iz sistema pali¢nic kot tudi cepnic.
Ker pa cloveska mreznica vsebuje kar
120 milijonov pali¢nic in le 6 milijonov
¢epnic, aktivnost sistema pali¢nic v tem
odzivu prevladuje, zato se nepravilno de-
lovanje ¢epnic, katerih gostota je najvis-
ja v makuli, v maksimalnem odgovoru
ne odslikava. Maksimalni odgovor zato
omogoca predvsem vrednotenje okvar
pali¢nic, kar se kaze kot znizanje vala a
(ter posredno tudi zniZanje vala b), ali
pa okvaro bipolarnih celic sistema pa-
li¢nic, ki jo oznacuje znizan val b. Ta pri
normalnem fotoreceptorskem delova-
nju in normalnem valu a tvori znacilno
elektronegativno izoblikovanost ERG.
Oscilatorni potenciali, ki odslikavajo
delovanje amakrinih celic, se ravno tako
izzovejo s standardnim bliskom (3 cd s/
m”®) v skotopi¢nih pogojih. Za njihovo
lazje od¢itavanje pa se signal filtrira s pa-
sovnim filtrom, ki ohrani hitre oscilacije,
odstrani pa valove s pocasno frekvenco
(kot sta vala a in b).
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V fotopi¢nih pogojih poteka snema-
nje odgovora ¢epnic in odgovora 30 Hz.
Oba odgovora izzovemo s standardnim
bliskom (3 cd s/m*) na svetlem ozadju
(svetilnosti 30 cd/m?), ki zavre sistem pa-
li¢nic in zato omogo¢i selektivno vred-
notenje delovanja sistema ¢epnic. Pri od-
govoru 30 Hz si svetlobni bliski sledijo
s frekvenco 30 Hz, ki ji sistem pali¢nic
zaradi fizioloskih omejitev ne more sle-
diti. To poleg svetlega ozadja zagotavlja
dodatno selektivnost prikaza delovanja
sistema Cepnic tudi pri motnih opti¢nih
medijih. Odgovor 30 Hz izhaja vec¢inoma
iz sloja bipolarnih celic sistema cepnic,
medtem ko ima odgovor cepnic jasno
definirana dva vala, a in b. Val a izhaja iz
samih ¢epni¢nih fotoreceptorjev, vendar
z zaznavnim prispevkom ¢epni¢nih Oft-
-bipolarnih celic. Val b tvorijo podobno
kot odgovor 30 Hz predvsem aktivnost
bipolarnih celic sistema cepnic. Poleg
teh petih standardnih odgovorov zdru-
zenje ISCEV priporoca snemanje doda-
tnih odzivov po razsirjenem protokolu.
Nekateri od teh odzivov so Ze standardi-
zirani; npr. skotopi¢ni odziv na drazljaj
vidje intenzitete za natancnej$o oprede-
litev delovanja sistema pali¢nic (3), On-
Off ERG za selektivno opredelitev delo-
vanja ¢epni¢nih On- in Off-bipolarnih
celic (10), fotopi¢ni negativni odgovor
za opredelitev delovanja ganglijskih ce-
lic (11) ter skotopi¢ni odgovor na rdece
bliske za opredelitev delovanja siste-
ma cepnic v skotopi¢nih pogojih (12).
Nekateri odzivi, na primer odgovor
S-¢epnic za opredelitev delovanja siste-
ma kratkovalovnih ¢epnic, so $e v pro-
cesu standardiziranja, vendar klini¢no ze
uporabni tudi v nasem laboratoriju (13).

SFERG omogoca odkrivanje genera-
lizirane prizadetosti delovanja mreznice
ter opredelitev, ali je izraziteje prizadet
sistem pali¢nic, sistem cepnic ali kar
oba. Omogoca tudi opredelitev ravni
okvare mreznice (fotoreceptorji ali bipo-
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Slika 2: Oblika drazljaja in elektrofizioloski odzivi zdravega preiskovanca. Preiskava SFERG poteka ob bliskovnem
draZenju v stimulacijski kupoli, ki zagotovi enotne svetlobne pogoje. Preiskave mfERG, PERG in VEP potekajo ob slikovnem
draZenju; draZljaj je prikazan na monitorju.
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larne celice). Ob tem je treba poudariti,
da SFERG vec¢inoma vrednoti zgolj de-
lovanje periferne mreznice, medtem ko
za vrednotenje delovanja makule upo-
rabljamo druge elektrofizioloske meto-
de, kot sta multifokalna in slikovna ele-
ktroretinografija, ki sta predstavljeni v
nadaljevanju. Obe metodi se od SFERG
razlikujeta glede na nacin drazenja, kajti
z uporabo slikovnega drazljaja stimulira-
no le osrednje podroc¢je mreznice (Slika

2).

2.2.1 Multifokalni ERG (mfERG)
MfERG (4) omogoca vrednotenje
delovanja sistema c¢epnic v osrednjem
30-stopinjskem  obmocju  mreZnice.
Drazljaj je sestavljen iz mnogo $estero-
kotnih polj, njihova osvetlitev pa se po-
navlja v navidezno naklju¢nih vzorcih v

daljSem obdobju stimuliranja. Polja dra-
Zenja so manjsa v sredi$cu in vecja pro-
ti obrobju, kar ustreza razli¢ni velikosti
receptivnih polj mreZnice in omogoca
izzivanje enakomerno visokih odzivov v
vseh obmo¢jih drazenja. Snemalna ele-
ktroda zabelezi odziv ob vsaki menjavi
vzorca drazenja. Ker pa je zaporedje dra-
Zenja v ¢asu znano, algoritem naknadno
izracunalokalni odgovor za vsako od polj
draZenja. Gre za matemati¢no sestavljeni
odziv in ne za nativni odgovor, kakrsne-
ga dobimo pri drugih elektrofizioloskih
metodah. Lokalni odgovori so sestavlje-
ni iz dveh komponent: iz negativne N1 in
iz pozitivne P1. Prva izhaja iz fotorecep-
torjev in bipolarnih celic sistema ¢epnic,
druga pa samo iz bipolarnih celic siste-
ma cepnic. Gre za podoben odziv, kot
je odgovor ¢epnic pri SFERG, vendar je
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ta razporejen v lokalizirane odgovore v
30-stopinjskem obmocju osrednje mre-
znice. Na ta nacin je mogoce topograf-
sko ovrednotiti delovanje posameznih
majhnih podrocij osrednje mreZnice ter
odkriti okvare delovanja fotoreceptor-
jev v makuli Ze v zelo zgodnji fazi, kar
je zlasti pomembno pri diagnosticiranju
makulopatij. V kombinaciji s SFERG je
zato mogoce ovrednotiti, ali gre za gene-
ralizirano ali zgolj za makularno okvaro
mreznice oz. ali gre za ohranjeno ma-
kularno delovanje ob nepravilnem de-
lovanju obrobnih delov mreznice. Ker
mfERG ne zrcali aktivnosti ganglijskih
celic, je ob socasnem snemanju PERG
mogoce nivojsko ovrednotiti, ali gre za
okvaro makule v zunanjih ali v notranjih
plasteh mreznice oz. v ganglijski plasti.

2.2.2 Slikovni ERG (PERG)

PERG (5) omogoca soc¢asno vredno-
tenje makularnega delovanja ter delova-
nja ganglijskih celic osrednje mreznice.
Izzivati ga je mogoce z visokokontra-
stnim ¢rno-belim drazljajem v obliki $a-
hovnice, pri katerem se ¢rna in bela po-
lja izmenjujejo nekajkrat na sekundo
(t.i. drazljaj pattern reversal). Odziv je
sestavljen iz dveh komponent. Pozitivni
val Pso delno izvira iz ganglijskih celic,
vendar vsebuje izrazit prispevek tudi iz
makularnih bipolarnih celic, zato poe-
nostavljeno re¢emo, da vrednoti delo-
vanje makule. Negativni val Nos izhaja
izklju¢no iz ganglijskih celic in njihovih
aksonov, zato ovrednoti delovanje gan-
glijske plasti mreznice. Slikovni ERG je
zato v kombinaciji z drugimi testi po-
membno orodje za odkrivanje ravni
okvare. Kadar gre za vprasanje nepravil-
nega delovanja mreZnice, lahko ob soca-
snem snemanju SFERG in PERG opre-
delimo, ali gre za makularno okvaro, ko
je prizadet le PERG, ali za generalizira-
no mrezni¢no okvaro, ko sta prizadeta
PERG in SFERG. Ce gre za vprasanje
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nepojasnjene izgube vida, nam soc¢asno
snemanje PERG in VEP omogoca raz-
mejiti, ali je izguba vida posledica ma-
kulopatije ali nevropatije oz. kortikalne
okvare ali (¢e so odzivi normalni) gre za
morebitne neorganske vzroke. Pri tem je
treba poudariti, da lahko neustrezna re-
frakcija, neprosojnost opti¢nih medijev
ali slabse fiksiranje preiskovanca bistve-
no vplivajo na izoblikovanost slikovnega
ERG. Zato je vrednotenje odziva mogo-
¢e le ob zagotovljenih ustreznih pogojih
snemanja.

2.2.3 Vidni evocirani potenciali
(VEP)

Za oceno delovanja vidnih Zivcev
in vidne poti do primarne vidne skor-
je uporabljamo preiskavo VEP (6). Po
standardu ISCEV se za snemanje upo-
rablja bodisi slikovni bodisi bliskovni
drazljaj (,pattern reversal’ in ,pattern
onset’). Prvi, tj. ‘pattern reversal’ drazljaj,
je najbolj obcutljiv za odkrivanje okvare
prevajanja po vidni poti. Komponenta, ki
jo ob tem merimo, je val P100o, torej pozi-
tivni val, ki se ob normalnem prevajanju
po vidni poti oblikuje z latenco priblizno
100 ms. Amplituda, latenca ter izobliko-
vanost vala P1oo nam povedo, ali je pre-
vajanje upocasnjeno (podalj$ana laten-
ca) ali oslabljeno (znizana amplituda) ali
oboje hkrati. Izoblikovanost vala Pioo
pa nam dodatno pove, ali so zajeta zgolj
vlakna, ki izhajajo iz makularnega pod-
ro¢ja. Ce ob snemanju nad vidno skor-
jo namestimo ve¢ snemalnih elektrod
(t.i. ‘multichannel’ VEP, ki je nadgradnja
standardnega protokola ISCEV), lahko z
razlicnimi oblikami stimulacije (s celim
poljem in polovicami polj) ocenimo tudi
mesto okvare v vidni poti (vidni Zivec,
kiazma, retrokiazmai¢na vidna pot oz.
vidna skorja). Vendar za zanesljivo oce-
no prevajanja po vidni poti potrebujemo
tudi informacijo o ohranjenosti mre-
zni¢nega delovanja, zato ob VEP hkrati
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snemamo tudi PERG, za katerega upo-
rabljamo enak drazljaj.

Poleg opisanega nacina stimulacije
‘pattern-reversal’ uporabljamo tudi $e
t.i. drazljaj ‘pattern-onset’ in bliskov-
no stimulacijo. Ta dva nacina snemanja
VEP uporabimo zlasti, kadar stimula-
cija s klasi¢nim drazljajem ‘reversal’ ni
mogoca, npr. ob nestabilnem fiksiranju
zaradi nistagmusa ali ob slabsem sodelo-
vanju bolnika. ‘Onset’-VEP je uporaben
za oceno ohranjenosti delovanja vida pri
majhnih otrocih. Bliskovni VEP je upo-
raben za oceno integritete vidne poti ob
ugotovljenih motnjavah opti¢nih medi-
jev. Primeren je tudi za oceno ravni ne-
pravilnega delovanja vidnega sistema ob
nepojasnjeni zelo hudi ali popolni izgubi
vida. Poleg omenjenih preiskav v razi-
skovalne namene snemamo tudi multi-
fokalni VEP (14). Gre za novo tehniko, ki
v svetu $e ni standardizirana, omogoca
pa opredelitev lokaliziranih okvar vidne-
ga Zivca in vidne poti. Omejitveni dejav-
nik za bolj razirjeno klini¢no uporabo

je visoka variabilnost odziva mfVEP v
normalni populaciji.

3 Klinicne indikacije
za napotitev na vidno
elektrofiziologijo

Opisujemo najpogostejse  bolezni,
simptome in klini¢na vprasanja, pri ka-
terih je smiselno uporabiti elektrofizio-
loske preiskave, cemur dodajamo prime-
re iz nase elektrofizioloske prakse. Tabela
1 poleg najpogostej$ih razlogov za napo-
titev opisuje tudi izbiro najbolj smotrne
metode za razreditev postavljenega kli-
ni¢nega vprasanja. Treba je namre¢ po-
udariti, da so elektrofizioloski testi dolge
in zahtevne preiskave. Zato lahko bolni-
kova utrujenost (ter s tem njegovo slabse
sodelovanje) bistveno vpliva na njihov
rezultat. Torej je pri bolnikih smiselno
izvajati ciljne preiskave, ki glede na zas-
tavljeno klini¢no vprasanje dajo klju¢no
informacijo o delovanju dolo¢enega dela
vidnega sistema. Ob nadaljnjih nejas-

Tabela 1: Seznam najpogostejsih indikacij za elektrofiziolosko testiranje vida ter uporabljene
elektrofizioloske metode (povzeto po 1in 15). Gre za poenostavljeno shemo uporabe
elektrofizioloskih metod; natancnejSo shemo napotitev in pri¢akovanih rezultatov pri
najpomembnejsih napotnih diagnozah pa je mogoce najti v mednarodnih smernicah (1

Klini¢no vprasanje - SFERG | mfERG m-

Distrofije in druge okvare mreznice

Opticne nevropatije, intrakranialne spremembe
Nepojasnjene motnje oz. izguba vida

Toksi¢ne in nutritivne ocesne bolezni

Ocena delovanja vidnega sistema pri otroku

Nistagmus

+Najboljindicirana preiskava.

+ +

+ + + +
+ + + +
+* +*
ir +*

x Preiskava, ki jo dodajamo ob sumu na Bestovo distrofijo
* Posebna razliCica preiskave (razloZena v nadaljevaniju).
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Slika 3: Izvid SFERG in mfERG (superponiran na sliko avtofluorescence ocesnega ozadja

- FAF) pri bolniku z distrofijo pali¢nic in Cepnic (prikazan je primer napredovale oblike
pigmentne retinopatije), bolniku z distrofijo ¢epnicin pali¢nic ter bolniku z distrofijo Cepnic.
Elektrofizioloske najdbe so bile obojestransko simetricne, prikazana so desna ocesa. Pri distrofiji
palicnicin cepnic se elektrofizioloSko pokaZe huda izguba delovanja periferne mreznice z
ohranjenim makularnim delovanjem (odsotni odzivi sistema palicnic in zgolj nakazano izzivni
odzivi sistema Cepnic pri SFERG, mfERG pa je v makuli normalno ohranjen). Pri distrofiji cepnic
in palicnic je vzorec obraten: kaZe se izrazito nepravilno delovanje makule, delovanje periferne
mreZnice je Se ohranjeno, vendar zniZano (nenormalen mfERG, zniZan SFERG). Pri distrofiji
Cepnic so odzivi sistema pali¢nic normalni, nenormalni pa so odzivi sistema Cepnic perifernein
centralne mreZnice (normalen odziv pali¢nic, odsotna odgovora Cepnicin 30 Hzin nenormalen

mfERG).

nostih je smiselno opraviti druge elek-
trofizioloske teste. Vselej pa je treba vsa
ugotovljena elektrofizioloska odstopanja
primerjati s preostalimi klini¢nimi dog-
nanji ter morfologkimi in funkcijskimi
testi.

Na elektrofizioloske preiskave v
Enoto za vidno elektrofiziolosko dia-
gnostiko Ocesne klinike, UKC Ljubljana
letno napotijo od 600 do 700 bolnikov,
najve¢ specialisti s podroc¢ja bolezni
mreznice, nevro-oftalmologije ter pe-
diatri¢ne oftalmologije, deloma pa tudi
podro¢ni oftalmologi, nevrologi in spe-
cialisti drugih strok. Ve¢ kot polovica
obravnavanih bolnikov so predsolski in
$olski otroci. Najpogosteje jih napotijo v

Klinicno elektrofiziolosko testiranje vida

sklopu diagnosticiranja prirojenega nis-
tagmusa in zgodnjih bolezni mreznice
ter zaradi ocene delovanja vidnega siste-
ma ob tvegani nevroloski simptomatiki.
Pogosta je tudi napotitev otrok z ambli-
opijo, ki se ne popravlja kljub ustrezni
opti¢ni korekciji in izvajanju ortoptic-
nih vaj. Najstevil¢nejSe napotitve odra-
slih bolnikov so zaradi diagnosticiranja
nevropatije ter intrakranialnih vzrokov
poslabsanja vida (priblizno 20 % napo-
titev). Sledijo napotitve zaradi diagno-
sticiranja bolezni mreznice (priblizno
15 %) ter napotitve zaradi nepojasnjenih
motenj vida (prav tako 15 %). Napotitve
zaradi izkljucevanja toksi¢nih in nutri-
tivnih ocesnih bolezni so manj Stevil¢ne
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Slika 4: Slika oCesnega ozadja (A), slika avtofuorescence oCesnega ozadja (B), opticna koherentna tomografija (OCT)
makule (C) inizvid elektrofizioloskih preiskav (D) pri 8-letni deklici z genetsko potrjeno Stargardtovo distrofijo, prisotno
tudi pri starejsi sestri. Elektrofizioloski izvid je pokazal prizadetost delovanja ¢epnic in pali¢nic periferne mreznice
(nenormalni tako skotopicniin fotopicni odzivi pri SFERG) ter prizadetost makularnega delovanja (nenormalen mfERG),
kar je Ze v zgodniji fazi bolezni govorilo o hitro napredujoci Stargardtovi distrofiji tipa 3.
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(do 5 %), nekaj pa je tudi drugih vzrokov
napotitev, ki jih teZje umestimo v zgor-
njo shemo.

3.1 Distrofije in druge okvare
mreZnice

Distrofije mreznice so zagotovo naj-
pogostejsi razlog za napotitev na elek-
trofiziolosko testiranje. Preiskave, ki jih
izvajamo ob tovrstni napotni diagnozi,
so SFERG za opredelitev delovanja sis-
tema pali¢nic in ¢epnic ter moznosti
generalizirane mrezni¢ne okvare, ter
mfERG in/ali PERG za opredelitev ma-
kularne okvare. Na ta nacin lahko loc¢i-
mo, ali gre za makularno distrofijo ali za
generalizirano distrofijo fotoreceptorjev
(Slika 3). Pri drugi lahko glede na vzo-
rec spremembe lo¢imo znacilne podtipe

mrezni¢nih distrofij, pri katerih je bodisi
bolj izrazena okvara pali¢nic ali ¢epnic
bodisi gre za me$ano okvaro obeh vrst
fotoreceptorjev v razli¢nih razmerjih. Na
Sliki 3 je prikazano nekaj tipov distrofij,
pri katerih so bolj prizadete ¢epnice ali
pali¢nice, cesar klini¢no pogosto ni mo-
goce jasno razmejiti. Izvedba elektrofi-
zioloskih preiskav je v takih primerih
smiselna, saj opredeli, ali gre za prevla-
dujoco bolezen sistema cepnic ali siste-
ma pali¢nic, hkrati pa elektrofiziologija
objektivno opredeli obseg sprememb
na mreznici. Ena najpogosteje napotnih
oblik dednih distrofij mreznice je pi-
gmentna retinopatija (RP), za katero je v
zgodnji fazi znacilna prizadetost sistema
pali¢nic, medtem ko sta odziv ¢epnic in
makularno delovanje ohranjena. Pri nap-
redovali obliki RP (kot je prikazano na
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Slika 5: Tipi¢ne spremembe SFERG pri kompletniin nekompletni obliki prirojene noc¢ne slepote.
Zaobe obliki je znacilna elektronegativna izoblikovanost maksimalnega odgovora, ki ponazarja
normalno ohranjeno delovanje fotoreceptorjev in izrazito prizadetost delovanja bipolarnih
celic. Za kompletno obliko, pri kateri gre za popolno prizadetost On-bipolarnih celic, je odgovor
pali¢nic popolnoma odsoten, saj so pali¢ni¢ne bipolarne celice zgolj tipa On. Odgovor Cepnic

in odgovor 30 Hz pa sta ohranjena, vendar spremenjena, ker manjka prispevek ¢epnicnih On-
bipolarnih celic. Ta sprememba je lepSe razvidna pri snemanju On-Off ERG, ko je komponenta
On-bipolarnih celic popolnoma odsotna (val b), komponenta Off-bipolarnih celic pa je normalna
(val d). Prinekompletni obliki nocne slepote gre za delno prizadetost delovanja obeh tipov
bipolarnih celic. To se kaZe kot Se izziven, vendar zniZan odgovor pali¢nic, zniZana sta odgovor
Cepnicin odgovor 30 Hz, pri On-Off ERG pa sta zniZzana valova b in d, kar ponazarja prizadetost

delovanja tako On- kot tudi Off-bipolarnih celic.

Sliki 3) tipi¢no opazamo odsotnost odzi-
va tako sistema pali¢nic kot tudi ¢epnic.
Pri tem ostaja odziv makule (mfERG in
PERG) ohranjen v sorazmerju z ohra-
njenostjo osrednjega dela vidnega polja.
Pri dednih mrezni¢nih distrofijah je v¢a-
sih smiselno elektrofiziolosko testiranje
bolnikovih druzinskih ¢lanov, ki navaja-
jo tezave z vidom, tudi kadar na o¢esnem
ozadju ($e) ni jasnih klini¢nih znakowv.
Pomembna je tudi elektrofizioloska
opredelitev bolnikov s Stargardtovo di-
strofijo, pri kateri na podlagi elektrofi-
zioloske slike poleg ugotavljanja obsega
okvare lahko dobimo tudi informacijo
o pri¢akovanem napredovanju bolezni
(Slika 4). Elektrofiziolosko razlo¢ujemo
tri fenotipske razli¢ice Stargardtove dis-

Klinicno elektrofiziolosko testiranje vida

trofije (16): tip 1, pri katerem je okvarjeno
zgolj makularno delovanje (nenormalna
mfERG in PERG, normalen SFERG), tip
2, pri katerem gre za okvaro makularne-
ga delovanja in generalizirano nenor-
malno delovanje cepnic (nenormalna
mfERG in PERG, nenormalen fotopi¢-
ni ERG, normalen skotopi¢ni ERG) ter
najhitreje napredujoci tip 3, pri katerem
gre za generalizirano okvaro tako maku-
le kot ¢epnic in pali¢nic periferne mre-
znice (nenormalni so SFERG, mfERG,
PERG). Pri bolnikih z viteliformno
okvaro v makuli je klju¢na tudi izkljuci-
tev Bestove makularne distrofije (8,17).
Pomembna elektrofizioloska znacilnost
Bestove distrofije je nenormalno delova-
nje retinalnega pigmentnega epitela, ki
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se zrcali skozi izrazito nenormalen EOG.
Pomembno je dejstvo, da je nenormalen
EOG prisoten v vseh fazah bolezni, Se
preden se na o¢esnem ozadju izrazi vite-
liformna sprememba. Glede na obic¢ajno
avtosomno dominanten nacin dedova-
nja lahko testiranje EOG omogo¢i od-
krivanje obolelih druzinskih ¢lanov, $e
preden se izrazi bolezen. Obstajajo tudi
drugac¢ne oblike viteliformnih in psev-
doviteliformnih degeneracij, ki se ne de-
dujejo avtosomno dominantno. Pri njih
EOG ni nujno nenormalen (18).

Pri doloc¢enih oblikah mrezni¢nih
distrofij so elektroretinografske spre-
membe tako specifi¢ne, da je na podlagi
elektrofiziologke slike poleg tipa retinal-
ne distrofije mogoce opredeliti celo gen,
ki je odgovoren za nastanek bolezni.
Govorimo o t.i. patognomonic¢nih elek-
trofizioloskih spremembabh, ki so bile do
zdaj opisane le za tri prirojene mreznic-
ne bolezni: distrofija ¢epnic s supernor-
malnim skotopi¢nim ERG, ki ga povzro-
¢a mutacija v genu KCNV2, sindrom
povecane aktivnosti S-¢epnic (angl. en-
hanced S-cone syndrome, ESCS) z mu-
tacijo NR2E3 ter bradiopsija, pri kateri je
mutiran gen RGS9/R9AP (19). Pri ESCS
je poleg preiskave SFERG klju¢no sne-
manje dodatnih ERG-odzivov po raz-
Sirjenem protokolu. Ce mreZnico drazi-
mo z modrim drazljajem na rumenem
ozadju, selektivno izzovemo S-¢epni¢ni
sistem. Gre za t.i. odgovor S-¢epnic, ki
je pri ESCS nenormalno povisan zaradi
cezmerne aktivnosti sistema S-Cepnic
pri tej bolezni (20).

Poleg napredujoc¢ih mrezni¢nih dis-
trofij so lahko bolnikove tezave z vidom
tudi posledica stacionarnih bolezni mre-
znice. Pri bolnikih brez sprememb na
ocesnem ozadju je treba ob navedbi tezav
z no¢nim vidom elektrofiziolosko izklju-
Cevati prirojeno stacionarno nocno sle-
poto (angl. Congenital Stationary Night
Blindness, CSNB). Elektrofiziolosko lo-

¢imo med oblikami, ki se dedujejo avto-
somno recesivno in na kromosom X ve-
zano. Gre za t.i. Schubert-Bornscheinov
tip CSNB, za katerega je znacilna ele-
ktronegativha oblika ERG odziva, ki
ponazarja okvaro delovanja bipolarnih
celic mreznice (Slika 5). Ob tem lo-
¢imo t.i. kompletno in nekompletno
obliko Schubert-Borscheinovega tipa
CSNB (21). Za kompletno obliko CSNB
je znacilno nedelovanje On-bipolarnih
celic mreznice, za nekompletno pa le del-
no delovanje obeh tipov bipolarnih celic
mreznice. Poleg preiskave SFERG je za
razlo¢evanje med kompletno in nekom-
pletno obliko CSNB treba izvesti snema-
nje On-Off ERG, s ¢imer lo¢imo, ali gre
za kompletno prizadetost On-bipolarnih
celic ali za delno prizadetost obeh tipov
bipolarnih celic. Lo¢imo $e avtosomno
dominantno obliko CSNB, imenovano
tudi Riggsov tip CSNB. Zanjo je znacil-
na popolna odsotnost aktivnosti palic¢-
nic in z njimi povezanih struktur, med-
tem ko sistem ¢epnic normalno deluje.
Prirojena stacionarna bolezen, za katero
je znacilna fotofobija, je akromatopsija.
Snemanje SFERG ob tem pokaze znacil-
ne spremembe z normalnim delovanjem
sistema pali¢nic in neizzivnim delova-
njem sistema &epnic. Ce dodamo tudi
snemanje odgovora S-¢epnic, lahko izk-
lju¢imo $e moznost S-cepni¢nega mono-
kromatizma. Zanj so ravno tako znacilni
normalni skotopi¢ni odzivi in odsotni
fotopi¢ni odzivi; za razliko od akroma-
topsije pa ima ta oblika mrezni¢ne bo-
lezni normalno ohranjen odziv sistema
S-Cepnic (22).

3.2 Opticne nevropatije,
intrakranialne spremembe

Kadar gre za okvare vida, katerih
vzrok ni okvara mreZnice, je obravnava z
elektrofizioloskimi metodami pomemb-
na, zlasti ¢e v klini¢nem statusu ni oci-
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Slika 6: Primer bolnika, ki je bil hospitaliziran zaradi atrofije papile vidnega Zivca na levem
ocesu, na katerem je poslabsanje vida zaznal naklju¢no ob prekritju desnega ocesa, na katerem
ni bilo simptomov. Na levem ocesu se je v soglasju z atrofijo papile kazalo nepravilno delovanje
aksonov ganglijskih celic v smislu zniZanja vala N95 slikovnega ERG. Na tem oCesu je bil tudi
VEP na drazenje s celim poljem sorazmerno znizan in blago zapoznelv primerjavi z desnim
ocesom, kar je kazalo na delni blok prevajanja po vidnem Zivcu tega oCesa. Hkrati se je na obeh
ocesih kazal delni blok prevajanja po krizanih vlaknih vidnega Zivca, kar je bilo razvidno kot
relativno znizanje na desnem ocesu, ki je bilo brez simptomov, ob draZzenju zdesnim polpoljem,
na prizadetem levem ocesu pa ob drazenju z levim polpoljem. MRI glave, ki ga je bolnik opravil
naknadno, je v soglasju z ugotovljenimi funkcionalnimi odstopanji pokazal adenom hipofize, ki

je zajemal levi opticni Zivec in kiazmo.

tne nenormalnosti na o¢esnem ozadju
in izguba vida klini¢no ni pojasnjena.
Kljub razvijajo¢i se OCT-diagnostiki
in nevroradioloski diagnostiki delova-
nje vidne poti objektivno ocenimo le z
elektrofizioloskimi metodami. Vzorec
VEP-sprememb v kombinaciji s PERG
ali mfERG namre¢ lahko nepravilno
prevajanje po vidnem Zivcu oziroma
vidni poti razlikuje od makulopatije, $e
preden so spremembe vidne v slikovnih
preiskavah, omogoca pa tudi opredelitev
stopnje nenormalnosti prevajanja po vi-
dnem zZivcu, podroc¢ju kiazme in po ret-
rokiazemski vidni poti.

Klinicno elektrofiziolosko testiranje vida

Pogost razlog za klini¢no napotitev
na VEP je sum na prebolevanje vnetja
vidnega Zivca. Vnetje vidnega Zivca se ob
tipi¢cnem poteku zrcali kot akutna izgu-
ba vidne ostrine z bolec¢ino ob premiku
zrkla. VEP-spremembi, ki ju opazimo
ob tem, sta izrazito podalj$anje VEP-
latenc, ki vztraja tudi po vrnitvi ostrine
vida, ter pomembno znizanje amplitude
ob samem zagonu vnetja. Vloga elek-
trofiziologije pri diagnosticiranju vne-
tja opticnega zivca je objektiviziranje
nepravilnosti delovanja v akutni fazi za
oceno stopnje motnje v prevajanju po
vidnem zivcu. V fazi po zagonu je ele-
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ktrofizioloska ocena pomembna zlasti,
¢e pric¢akovanega izboljSanja ni, ko nas
zanima, kolik$na je okvara prevodnosti
po vidnem Zivcu kot posledica demieli-
nizacije ali aksonske okvare, ter za spre-
mljanje remielinizacije (23). Kadar se po
pricakovani fazi okrevanja ostrina vida
ne popravlja, kar je znacilno zlasti za
atipi¢ne oblike, povezane z aksonskimi
okvarami (npr. pri bolezni neuromyeli-
tis optica - NMO - ali pri Leberjevi he-
reditarni opti¢ni nevropatiji - LHON),
je elektrofiziolosko mogoce opredeliti
obseg izgube vlaken vidnega Zivca in
degeneracijo aksonov ganglijskih celic.
Ta se kaze kot znizan val Nos slikovne-
ga ERG (1,23). Podaljsane VEP-latence
so lahko prisotne tudi pri bolnikih brez
simptomov z multiplo sklerozo, pri kate-
ri VEP-sprememba govori o subklini¢ni
demielinizaciji vidnega Zivca (1).

Nenadna in nepovratna izguba vida,
ki je ne spremlja bolecina, je znacilna
za nearteriticno anteriorno ishemi¢no
opticno nevropatijo (NAION). VEP-
spremembe se v primeru, ko je ostrina
vida Se ohranjena, zrcalijo kot znizanje
amplitude brez vecjih odstopanj latence
odziva. Pri arteriti¢ni anteriorni ishe-
micni opti¢ni nevropatiji (AAION) je
obi¢ajno izguba vida hujsa. V skladu s
tem je tudi VEP-odstopanje obseznejse,
zato pri tipicnih ishemic¢nih opti¢nih
nevropatijah elektrofiziolosko testiranje
ne da pomembne dodatne informaci-
je (1).

Leberjeva opti¢na nevropatija
(LHON) se navadno odslikava kot kon-
sekutivna obojestranska izguba vidne
ostrine s spremembami barvnega vida,
centralnimi skotomi in hiperemi¢nimi
papilami, obicajno brez izpus$¢anja bar-
vila na papilah ob fluoresceinski angio-
grafiji. Tipicno elektrofiziolosko odsto-
panje je lahko prisotno ze v akutni fazi
bolezni in se kaze kot znizanje vala Nog5
pri slikovnem ERG in kot izrazito spre-

menjen VEP P1oo, kar kaze na primarno
nepravilno delovanje ganglijskih celic
mreznice (24).

Za kompresivne spremembe vidnih
zivcev oz. vidne poti so nevroradioloske
preiskave vsekakor najprimernej$a dia-
gnosti¢na preiskava. Vendar pa bolniki
zaradi napredujoce izgube vida brez iz-
razitih morfoloskih znakov povecanja
spremembe za objektiviziranje napredo-
vanja potrebujejo elektrofizioloske pre-
iskave. To je pomembno tudi pri tezjih
oblikah $¢itni¢ne orbitopatije, pri kateri
je nevroradiolodka ocena kompresivne
opticne nevropatije oteZena. Natancna
elektrofizioloska umestitev spremembe
zahteva uporabo multikanalnega VEP,
ki se sicer ze standardno izvaja v ve-
¢ini elektrofizioloskih laboratorijev v
Sloveniji, ni pa predpisan glede na stan-
dard ISCEV (6). Kadar tumor zajema
vidni Zivec zgolj enega ocesa in se ne
dotika kiazme, elektrofiziolosko opaza-
mo znizanje VEP-amplitude in delno
zakasnitev latence VEP odziva na tem
ocesu. Toda te spremembe ni mogoce
razlo¢iti od drugih vzrokov nevropatije.
Kadar sprememba zajema kiazmo, opa-
zamo znacilna odstopanja, ki se imenu-
jejo »navzkrizna asimetrija« (Slika 6).
To pomeni, da se odstopanje desnega
ocesa kaze z nenormalnim VEP nad levo
mozgansko poloblo in obratno, VEP z
levega ocesa je nenormalen nad desno
poloblo. Tovrstna odstopanja $e jasne-
je zajamemo pri drazenju s polpolji, za
katera je znacilno VEP-odstopanje na
drazenje s temporalno polovico polja (z
njo drazimo krizana vlakna vidnega ziv-
ca), medtem ko je ob draZenju z nazalno
polovico polja signal normalen. Primer
bolnika s tovrstnim vzorcem sprememb
prikazuje Slika 6. Nepravilno prevajanje
po retrokiazemski vidni poti povzroca
»nenavzkrizno asimetrijo«, pri kateri
VEP-o0dziv iz obeh oces odstopa nad isto
mozgansko poloblo (1,23).
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Slika 7: Primer nepojasnjenega zoZenja vidnega polja in motenj no¢nega vida pri 31-letni
bolnici. Izvid SFERG je pokazal izrazito elektronegativno obliko maksimalnega odgovora, val
aje bilnormalen, val b pa izrazito znizan pod raven izolinije. Odgovor pali¢nic ni bil izziven in
posamezni valovi oscilacijskih potencialov se niso oblikovali. Odgovor cepnic je bil izrazito
spremenjene oblike - razpotegnjen val a in priostren val b sta nakazovala manjkajoco
komponento On-bipolarnih celic sistema Cepnic, vrednosti odgovora 30 Hz pa so bile v mejah

normale.

Znacilne elektrofizioloske spremem-
be so prisotne tudi pri glavkomski op-
ti¢ni nevropatiji, pri kateri zaradi propa-
danja aksonov ganglijskih celic opazamo
nizanje slikovnega ERG (25). Znacilno
je tudi znizanje fotopi¢nega negativnega
odgovora na zacetku poteka bolezni (26),
VEP-spremembe pa zaradi ohranjenosti
osrednjega vidnega polja do poznih faz
bolezni po navadi niso specifi¢ne. Zato
je napotitev glavkomskih bolnikov na
elektrofizioloske preiskave smiselna le,
kadar izpad v vidnem polju ali poslabsa-
nje vida ne sovpada s klini¢no sliko.

3.3 Nepojasnjene motnje oz.
izguba vida

Kadar vzrok izgube vida ni pojasnjen,
je napotitev bolnika na elektrofizioloske
preiskave zagotovo pomembna, saj se
subjektivne navedbe poslabsanja vida ne
ujemajo s klini¢no sliko. Razlogi za tovr-
stna odstopanja so razli¢ni; lahko gre za
intrakranialne vzroke okvare vida, lahko
za zgodnje faze okvare, ki morfolosko Se

Klinicno elektrofiziolosko testiranje vida

ni razvidna na ocesnem ozadju (funk-
cionalna okvara se pogosto pojavi pred
morfolosko okvaro), v¢asih pa gre tudi
za neorganske vzroke. Treba je omeni-
ti, da normalen izvid pri nepojasnjenih
motnjah vida Se ne pomeni, da je izguba
vida pri bolniku namisljena. S preiskava-
mi zajamemo delovanje vidnega sistema
zgolj do primarne vidne skorje, interpre-
tiranje vidne informacije pa je naloga
kompleksnejsih mozganskih procesov,
zato normalen elektrofizioloski izvid ne
izkljucuje njihove okvare.

Pomen elektrofiziologije pri diagno-
sticiranju nepojasnjene izgube vida je
opredelitev ravni okvare. Najpogostejsa
nepojasnjena okvara je izguba ostrine
vida, ob ¢emer moramo elektrofiziolo-
$ko lociti nepravilno delovanje makule
od okvare vidnega zivca. Pogosta indika-
cija za napotitev so tudi izpadi v vidnem
polju. Pri koncentri¢ni izgubi vidnega
polja izklju¢ujemo okvaro mreZnice v
smislu pigmentne retinopatije, pri izpa-
dih v smislu hemianopsije pa izkljucu-
jemo spremembe v kiazmi ali za njo. V
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Slika 8: Primer bolnika z netipi¢nim potekom Leberjeve hereditarne opti¢ne nevropatije. Izvid
elektrofizioloskih preiskav je pri obeh ocesih pokazal normalen bliskovni ERG in normalen val
P50 slikovnega ERG, val N95 je bil dvignjen nad raven izolinije, VEP pa ni bil izziven.

nekaterih primerih lahko spremembe
razkrijejo okvaro natan¢no dolocenega
celi¢nega tipa v mreznici ali vidni poti,
kot je to prikazano v naslednjih dveh
primerih.

3.3.1 Primer nepojasnjenega
zoZzenja vidnega polja in motenj
nocnega vida

31-letna gospa je bila napotena na
elektrofizioloske preiskave zaradi ne-
opredeljenih motenj vida. Nekaj mese-
cev pred obravnavo je imela ginekologki
poseg v splosni anesteziji, po katerem je
zalela opazati migetanje slike, ki je bilo
prisotno po celotnem vidnem polju,
tezave so bile izrazitejse ponoci oz. ob
slabsih svetlobnih pogojih. Pove, da pred
tem z vidom ni imela tezav. Ob klini¢-
nem pregledu je bila ostrina vida oboje-
stransko 1.0, ugotovljeno pa je bilo obo-
jestransko koncentri¢no zozeno vidno
polje. Drugih odstopanj, ki bi pojasnila
navedene motnje vida, ni bilo. Opravila
je preiskavo SFERG (Slika 7), ki je poka-
zala spremembe, znacilne za prizadetost
delovanja On-bipolarnih celic mreZnice.
To je bilo razpoznavno iz elektronega-

tivne oblike maksimalnega odgovora,
neizzivnega odgovora pali¢nic in zna-
¢ilno spremenjene oblike odgovora ce-
pnic. Tovrsten vzorec sprememb je sicer
znacilen za kompletno obliko prirojene
stacionarne nocne slepote, od pridoblje-
nih motenj pa tako stanje lahko sovpa-
da s paraneoplasti¢no retinopatijo, ki je
v povezavi s koznim melanomom (angl.
Melanoma Associated Retinopathy,
MAR) (27). Na podlagi elektrofiziolo-
$kih sprememb se je odredilo nadaljnje
klini¢no diagnosticiranje, vendar pri njej
malignega procesa $e niso odkrili.

3.3.2 Primer nejasne
obojestranske izgube vida
57-letnega gospoda so napotili na ele-
ktrofizioloske preiskave zaradi nepojas-
njene obojestranske izgube vida. Zaradi
stanja po cerebrovaskularni kapi je bil
postavljen sum na kortikalno izgubo
vida. Gospod je $ele nekaj mesecev po
poslabsanju vida prvi¢ obiskal oftalmo-
loga, ob diagnosti¢nem postopku je opra-
vil CT in MRI glave: prisotni so bili znaki
atrofije po infarktu desno okcipitalno in
desno v talamusu (Zilna levkopatija). Ob
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Slika 9: Primer 54-letne bolnice, ki se je zaradi sistemskega lupusa eritematozusa 12 let

zdravila s klorokvinom. Subjektivno ni opazala poslabsanja vida, vidna ostrina je bila na obeh
ocesih normalna (1.0 s korekcijo), na vidnem polju M2 TOP pa se je nakazovalo parafoveolarno
zniZanje obcutljivosti. Multifokalni ERG je pokazal Se primerno ohranjen odziv v podrocju

fovee (prvi obro¢ v povprecju odgovorov) ter znacilno znizanje parafoveolarno (drugi obroc
povprecja odgovorov). Znizanje je sovpadalo z morfolosko okvaro, prikazano z OCT, ko sta se v
parafoveolarnem podrocju nakazovala stanjSanje notranje jedrne plasti mreZnice ter rarifikacija

linije 1S/0S.

zadnjem oftalmoloskem pregledu so bili
ugotovljeni zelo slaba ostrina vida (des-
no oko - prsti na 1.5 m, levo oko - prsti
na o.5 m), temporalno bolj bledi papili in
primerni makuli na o¢esnem ozadju ter
temporalno znizanje ganglijskega sloja
zivénih vlaken na OCT.

Klinicno elektrofiziolosko testiranje vida

Elektrofizioloski izvid (Slika 8) je ob
nenormalnem valu Nos slikovnega ERG
pokazal znake obojestranske prizade-
tosti delovanja ganglijskih celic ter gle-
de na neizziven VEP znake prizadetega
prevajanja po vidnem zivcu. Tovrsten
vzorec spremembe je pokazal, da ne
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gre za kortikalno prizadetost, temvec
za obojestransko opti¢no nevropatijo z
okvaro ganglijskih celic. Ob nadaljnjem
kliniénem spremljanju se je pokazala na-
predujoca atrofija vlaken vidnega Zzivca
na OCT. Zaradi socasnih elektrofiziolo-
skih znakov nepravilnega delovanja gan-
glijskih celic je bil napoten na genetsko
testiranje za Leberjevo opti¢no nevro-
patijo. Ugotovili so pozitivho mutacijo v
mitohondrijskem genomu (11778).

3.4 Toksicne in nutritivne
ocesne bolezni

Napotitev na elektrofizioloske pre-
iskave pri moznostih za toksi¢ne in
nutritivne ocesne bolezni je pomembna
zlasti zaradi razmejitve, ali gre za toksic-
no okvaro mreznice ali okvaro vidne-
ga zivca, in zaradi opredelitve stopnje
okvare ter objektivizacije funkcionalne-
ga izpada. Drugo je zlasti pomembno v
zgodnjih fazah bolezni, ko morfoloska
okvara $e ni dovolj o¢itna, zato se lah-
ko retinotoksi¢ni proces tudi prezre. V
tovrstnem pogledu je pogosta napoti-
tev bolnikov, ki prejemajo klorokvin ali
hidroksiklorokvin za zdravljenje avtoi-
munskih bolezni. Multifokalni ERG je
eden od natancnejsih testov za zgodnje
odkrivanje toksi¢nih sprememb na mre-
znici (28). Ker je preiskava mfERG dol-
gotrajna in podobno natan¢na kot spek-
tralna opticna koherentna tomografija
(SD-OCT), napotitev vseh bolnikov, ki
se zdravijo s klorokvinom, pa po medna-
rodnih smernicah ni smiselna. Nujna pa
je napotitev dvomljivih primerov, zlasti
kadar je pri bolniku Ze nakazan izpad v
vidnem polju, morfoloska sprememba na
mreZnici pa e ni ocitna. V tako zgodnjih
tazah bolezni je tipi¢na slika, ki jo pri-
kaze multifokalni ERG: zniZanje signala
v parafoveolarnem obmodju, ki ga zaje-
ma drugi obro¢ odzivov multifokalnega
ERG (Slika 9). To spremembo najlazje

zajamemo na nacin, da izra¢unamo raz-
merje med obroci, s ¢imer lahko zanes-
ljiveje ugotovimo relativna odstopanja
signala v tem obmodju. Z elektrofizio-
logkimi preiskavami izklju¢ujemo reti-
notoksi¢nost tudi kadar bolnik prejema
antiepilepti¢no terapijo z vigabatrinom,
ob terapiji karcinoma dojk s tamoxife-
nom ter pri drugih, manj pogostih ob-
likah terapije. Znacilne spremembe de-
lovanja mreznice in vidnega Zivca lahko
nastopijo tudi kot posledica zastrupitve
z metilnim alkoholom. Retinopatija za-
radi pomanjkanja vitamina A prav tako
zahteva elektrofiziolosko obravnavo.
Elektrofizioloska slika, ki jo ob tem do-
bimo, pa je odsotnost odziva pali¢nic,
podobno kot pri avtosomno dominantni
obliki no¢ne slepote. V¢asih pomanjka-
nje dolocene snovi prizadene tudi delo-
vanje vidnega Zivca, kot je znacilno za
nutritivno opti¢no nevropatijo zaradi
pomanjkanja vitamina B12. Toksi¢na eti-
ologija opti¢ne nevropatije je lahko tudi
posledica etambutola, v redkih primerih
tudi toksi¢nosti tobaka ali kot posledica
zdravljenja aritmije z amiodaronom (1).

3.5 Ocena elektrofizioloskega
delovanja vidnega sistema pri
otroku

Ena najpomembnejsih vej vidne ele-
ktrofiziologije je elektrofizioloska ocena
stanja vidnega sistema pri otroku. Ker so
preiskave neinvazivne in objektivne, je z
njimi mogoce oceniti delovanje vidnega
sistema, hkrati pa dajejo posredno infor-
macijo o ohranjenosti vida. To je zlasti
pomembno pri dojenckih in majhnih
otrocih s tvegano simptomatiko oz. pri
otrocih, ki $e ne zmorejo opravljati psi-
hofizi¢nih testov za oceno delovanja vi-
dnega sistema, ker $e ne govorijo (Slika
10). Zaradi moznosti slabSega sodelova-
nja zahteva elektrofiziolosko snemanje
otrok prilagojene metode in izurjeno
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Slika 10: Primer 4-mesecCnega decka, napotenega na elektrofiziolosko preiskavo zaradi
opredelitve ohranjenosti delovanja vidnega sistema ob ugotovljenem ekstremnem
mikroftalmusu in slabo prepoznavnih ocesnih strukturah. Pri decku nismo ugotavljali merljivega
odziva z mreZnice, medtem ko je bil signal na bliskovno draZenje nad vidno skorjo Se izziven, kar

je nakazovalo, da svetlobo Se zaznava.

osebje (v Sloveniji izvajamo pediatri¢no
elektrofiziologijo po tako imenovanem
protokolu GOSH, ki smo ga uvedli v so-
delovanju z londonsko bolni$nico Great
Ormond Street Hospital). V svetu se si-
cer ze oblikujejo smernice, pri katerih
smo tudi sodelovali (29,30), vendar za
zdaj enotnega standarda za elektrofizi-
olosko snemanje pediatricne popula-
cije $e ni. Protokol GOSH za snemanje
manjs$ih otrok je v podrobnosti opisan
drugje (31), medtem ko je preiskave po
standardu ISCEV mogoce opravljati pri
otrocih od 7. leta starosti dalje oz. ko so
zmozni ustrezno sodelovati pri preiska-
vah. Izvedba preiskav lahko Ze zgodaj v
razvoju otroka pomaga razjasniti vzrok
slabega vidnega stika. Specifi¢en vzorec
ERG-odstopanj omogoca pri sumu na
mrezni¢no distrofijo oz. njeno nepra-
vilno delovanje razmejiti razli¢ne tipe
mrezni¢nih bolezni in pomaga opre-
deliti obseg okvare mreznice. Ob sumu
na prizadetost prevajanja po vidnih Ziv-
cih oz. vidni poti lahko znacilne VEP-
spremembe razmejijo dolocene tipe pri-
rojenega in pridobljenega nepravilnega
delovanja vidnih Zivcev oz. vidne poti.

Klinicno elektrofiziolosko testiranje vida

Pri slabovidnih otrocih lahko elektrofizi-
ologko testiranje razkrije razlog, zakaj se
oko kljub izvajanju ortopti¢nih vaj in re-
dnemu pokrivanju boljSega ocesa ne od-
ziva na obravnavo. Pri starej$ih otrocih
je lahko vidna elektrofiziologija koristna
pri diagnosticiranju vzrokov glavobola,
pri sumu na neorganske vzroke izgube
vida ali pri toksi¢nih uc¢inkih dolo¢enih
zdravil, npr. vigabatrina.

3.6 Nistagmus

Pomen elektrofizioloskih preiskav pri
diagnosticiranju nistagmusa je podrob-
neje opisan drugje (32). Glede na vzorec
elektrofizioloskih sprememb pa na krat-
ko lahko opredelimo, ali gre za idiopat-
ski, senzori¢ni ali nevroloski nistagmus.
Ob normalni klini¢ni in elektrofizioloski
sliki sklepamo na prirojeni idiopatski
nistagmus. Kadar belezimo spremem-
be ERG in/ali VEP, govorimo o senzo-
ricnih vzrokih prirojenega nistagmusa.
Ob ugotovljeni okvari mreznice so lah-
ko spremembe ERG tako specifi¢ne, da
na njihovi podlagi razmejimo dolocene
oblike mrezni¢nih distrofij in drugih
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okvar mreznice. Najpogostejsi razlogi
so Leberjeva kongenitalna amavroza,
prirojena noc¢na slepota in akroma-
topsija (33). Kadar ob normalnem ERG
opazamo spremenjeni VEP, govorimo
o postretinalnih vzrokih senzori¢nega
nistagmusa. Mednje spadajo hipoplazi-
ja vidnega Zivca, ocesni albinizem in
akiazmija (34). Nevroloski nistagmus se
pojavlja v sklopu nevroloskih bolezni,
v povezavi s kromosomskimi nepravil-
nostmi in dolo¢enimi sindromi. Kadar
gre za pridobljeni nistagmus v okviru
nevroloske motnje, je pomembna tudi
objektivna ocena vidnega sistema, zlasti
elektrofiziologko testiranje z VEP. S tem
izklju¢imo morebitno prizadetost preva-
janja po vidni poti zaradi kompresivnih
sprememb, demielinizacijskih bolezni
ter drugih vzrokov (35). Treba je omeni-
ti, da diagnosticiranje vzrokov za nista-
gmus, ne glede na to, ali gre za otroka ali
odraslega bolnika, zahteva, da priredimo
protokol preiskav. Bolniki z nistagmu-
som namre¢ niso sposobni ustreznega
fiksiranja drazljaja, zato preiskav z mul-
tifokalnim in slikovnim ERG ter klasic-
nim VEP ni mogoce izvajati. Delovanje
mreznice lahko zato pri teh bolnikih
opredelimo le s preiskavo SFERG (oz.
pri majhnih otrocih s prirejenim pro-
tokolom bliskovnega ERG, merjenega s

kozno elektrodo), stanje vidne poti pa s
preiskavama bliskovni in t.1. ‘onset’ VEP.

4 Zakljucek

Klini¢no elektrofiziolosko testiranje
vidnega sistema omogoc¢a objektivno
oceno delovanja vidnega sistema od re-
tinalnega pigmentnega epitela do pri-
marne vidne skorje. Testiranje lahko
poda pomembno informacijo pri dia-
gnosticiranju nekaterih ocesnih bolezni.
Izvajanje omenjenih metod je smiselno
le ob specificnih klini¢nih indikacijah,
za vrednotenje rezultatov pa je elektro-
fiziologko stanje vselej treba vpeti v $irSo
klini¢no sliko.
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