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Zwyrodnienie barwnikowe siatkdwki jest grupg chorob uwarunkowanych genetyczne
charakteryzujacych si¢ postgpujaca degeneracjg fotoreceptorow siatkowki, przede wszystkim
precikow. Zwyrodnienie barwnikowe siatkowki jest gtdéwng przyczyng slepoty u mtodych dorostych,
poczatek choroby nastgpuje w dziecinstwie lub w wieku dorostym. Zwyrodnienie barwnikowe
siatkdwki rozpoczyna si¢ na obwodzie siatkowki i skutkuje koncentrycznym zawezaniem pola
widzenia. Prowadzi to do tzw. ,,widzenia tunelowego” z zachowanym widzeniem centralnym, w
bardziej zaawansowanych stadiach moze doj$¢ do catkowitej slepoty. Zespot Ushera jest kombinacja
postegpujacej degeneracji fotoreceptorow w formie zwyrodnienia barwnikowego siatkowki z
obustronnym niedostuchem. Obecnie nie istni€je leczenie zwyrodnienia barwnikowego siatkowki,
jakkolwiek pojawity si¢ obiecujace strategie terapeutyczne takie jak terapia genowa, polegajaca na
zastapieniu nieprawidlowych fragmentow DNA prawidtowym materiatem genetycznym zawartym w
wektorze wirusowym lub implanty podsiatkowkowe, ktore sg substytutem fotoreceptorow.

Deprywacja sensoryczna jest procesem czgsciowej lub catkowitej redukcji bodzcéw doptywajacych
do narzadu zmyshu. Widzenie jest najbardziej skomplikowanym procesem zwigzanym z narzadem
zmystu w ludzkim mézgu. Okoto 20% kory mdzgowej zwigzane jest z procesem widzenia,
poczawszy od kory potylicznej, skonczywszy na platach skroniowych i ciemieniowych. W
zwyrodnieniu barwnikowym siatkowki obserwujemy deprywacj¢ wzrokowa spowodowang
koncentrycznym zawegzeniem pola widzenia lub §lepota, co moze mie¢ wplyw na droge wzrokows,
szczegblnie na kore wzrokowa. Jednakze publikacje dotyczace tego tematu sa nieliczne. W zespole
Ushera obserwujemy dodatkowo deprywacje stuchowa, co moze mie¢ dodatkowy wptyw na korg
wzrokowa.

W ostatnich latach dokonat si¢ duzy postep w technikach obrazowania osrodkowego uktadu
nerwowego, tak wiec powstaja techniki coraz doktadniej obrazujace mozg, wiaczajac w to kore
wzrokowa. Wiekszos¢ do tej pory prowadzonych badan rezonansu magnetycznego (MRI)
osrodkowego uktadu nerwowego byta przeprowadzana w polu magnetycznym 1,5 lub 3 Tesli.
Przeprowadzenie badania MRI w polu 7 Tesla pozwala na bardziej doktadne wyniki badan, o duzo
lepszej rozdzielczosci uwidocznionych struktur. Badanie to umozliwia uzyskanie wigkszej czuto$ci
MRI oraz poszerzenie mozliwosci zaréwno w zakresie strukturalnego, jak i funkcjonalnego MRI, w
poréwnaniu ze standardowymi metodami.

Celem pracy jest ocena efektu deprywacji wzrokowej u pacjentéw ze zwyrodnieniem barwnikowym
siatkowki na droge wzrokowsg oraz mechanizmy adaptacyjne mozgu przy uzyciu strukturalnego i
funkcjonalnego MRI 7Tesla. Rozszerzone badanie okulistyczne obejmujace badanie ostrosci wzroku,
kinetyczne badanie pola widzenia, badanie optycznej koherentnej tomografii (OCT) oraz badanie
elektroretinograficzne bedzie przeprowadzone u pacjentow ze zwyrodnieniem barwnikowym
siatkowki ze $redniozaawansowanymi (15 pacjentow) i bardzo zaawansowanymi (15 pacjentow)
zmianami w polu widzenia oraz u 15 pacjentéw z zespotem Ushera (jednoczesna deprywacja
wzrokowa i stuchowa), a takze u 15 zdrowych oséb (grupa kontrolna). Aby wykluczy¢ patologie 0
innej przyczynie, najpierw zostanie wykonane rutynowe badanie MRI 1,5 Tesla glowy i oczodotow.
Nastepnie zostanie wykonane badanie MRI 7Tesla w celu oceny strukturalnej i funkcjonalnej
mobzgowia, ze szczegdlnym uwzglednieniem drogi wzrokowej, poczawszy od nerwoéw wzrokowych,
skonczywszy na korze wzrokowej. Na koniec, bedzie dokonana ocena korelacji pomigdzy wynikami
ostrosci wzroku, powierzchnig izopter w polu widzenia, gruboscig wtdkien nerwowych siatkdéwki w
OCT a strukturalnymi i funkcjonalnymi parametrami uzyskanymi w MRI 7 Tesla.

Wykonanie badania MRI 7 Tesla o wysokiej rozdzielczo$ci pozwoli na wyciagnigcie wnioskow
odno$nie mechanizmoéw powodujacych rézne manifestacje kliniczne zwyrodnienia barwnikowego
siatkowki. Ciekawa moze by¢ rowniez ocena wplywu koncentrycznego zawezenia pola widzenia i
$lepoty na plastycznos¢ kory wzrokowej. Wyniki badan moga pozwoli¢ na uzyskanie informacji
przydatnych przy okreslaniu strategii leczenia chorob siatkowki. Dodatkowo, funkcjonalny MRI moze
by¢ narzedziem do oceny resztkowego pola widzenia, jako ze jest metoda bardziej czutg niz badania
psychofizyczne i okulistyczne.



