Melanocytoma

Melanocytoma jest fagodnym, intensywnie ubar-
wionym guzem, ktéry moze wystapi¢ w kaz-
dym odcinku blony naczyniowej, wyrastajac
najczesciej z melanocytéw blony naczyniowej
w blaszce sitowatej tarczy nerwu wzrokowego.
Typowo dotyczy oséb ciemnoskérych. Stwier-
dzany jest zazwyczaj przypadkowo, chociaz
gleboko osadzone guzy moga powodowac dys-
funkcje nerwu wzrokowego. Badanie wykazuje
czarng zmiang z pierzastymi brzegami, czesto
zajmujacq dolng czes¢ tarczy nerwu wzrokowe-
go (ryc. 4.24). Czasami guz jest wyniosly i zaj-
muje calg powierzchnie tarczy. Rzadkie powi-
klania obejmuja transformacje zlosliwa i zamk-
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Ryc. 4.24. Melanocytoma

niecie naczyn srodkowych siatkéwki wtérne
do samoistnej martwicy guza.

Guzy siatkowki

Siatkowczak

Siatkéwczak (retinoblastoma) jest najczestszym
pierwotnym nowotworem wewnatrzgatkowym
u dzieci. Mimo to jest guzem rzadkim, wystepu-
jacym z czestoscig mniej wiecej 1 na 20 000 zy-
wych urodzen, stanowiac okoto 3% wszystkich
nowotworéw dziecigcych.

Genetyka

Siatkéwczak rozwija si¢ z zeztosliwiatych nie-
dojrzatych komérek siatkéwki przed ich kon-
cowym zréznicowaniem. Poniewaz komorki te
zanikaja w ciagu pierwszych kilku lat Zycia,
guz rzadko jest stwierdzany po 3. r.z. Siatkéw-
czak moze si¢ dziedziczy¢ lub nie. Genem pre-
dysponujacym do siatkéwczaka (RPET) jest
13q14.

1. Dziedziczny siatkéwcezak (linia zarodkowa)
stanowi okolo 40% przypadkéw. U pacjen-
tow tych jeden allel RPEI (gen hamujacy
guz) zmutowal we wszystkich komérkach
ciala. Kiedy dalszy czynnik mutogenny
(,drugie uderzenie”) uszkodzi drugi allel,

komérki przechodza ztosliwg transformacje.
Poniewaz wszystkie komoérki prekursorowe
siatkéwki zawierajgq poczatkowq mutacje,
u takich dzieci rozwijajg si¢ obustronne
i wieloogniskowe guzy. Przypadki wystepu-
jace rodzinnie przenosza réwniez predyspo-
zycje do rozrostéw nowotworowych wyste-
pujacych poza narzadem wzroku, najczesciej
jest to szyszyniak (trGjstronny siatkdéwczak)
i miesak kosci (osteosarcoma). Ryzyko rozwo-
ju drugiego nowotworu znacznie rosnie, jesli
do leczenia guza pierwotnego stosowano
napromieniowanie ze Zrédla zewnetrznego
(teleradioterapig), a drugi guz ma tendencje
do wzrostu w obrebie uprzednio napromie-
niowanego pola.

a. Ryzyko transmisji mutacji genowej wynosi
50%, a z powodu wysokiej penetracji u 40%
potomkéw chorych, ktérzy przebyli dzie-
dzicznego siatkéwczaka, rozwinie sie guz.

b. Zdrowi rodzice dzieci z obustronnym siat-

kéwczakiem, bez obciazen rodzinnych w wy-
wiadzie, z 40% prawdopodobieristwem mo-
ga miec nastepne chore dziecko.
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c. W niektérych przypadkach rodzinnych
choroba rozpoczyna si¢ jednostronnie,
a 15% chorych z dziedzicznym siatkéwcza-
kiem wykazuje proces wylacznie jedno-
stronny.

2. Niedziedziczny siatkéwczak (somatyczny)
stanowi 60% przypadkéw. Guz jest jedno-
stronny, nie dziedziczy sie¢ i nie predyspo-
nuje pacjenta do zwigkszonego ryzyka dru-
giego raka poza narzadem wzroku. Do kate-
gorii tej nalezy zaliczy¢ 85% chorych z jed-
nostronnym siatkéwczakiem.

Objawy kliniczne

Znaczna wigkszo$¢ rozwija si¢ w ciagu pierw-

szych 2 lat zycia. Obustronnie wystepujace gu-

zy pojawiaja si¢ u dzieci wczesniej (Srednio 12

miesiecy) niz w przypadkach jednostronnych.

1. Leukokoria (bialy refleks ze Zrenicy) jest naj-
czestsza (60%) (ryc. 4.25).

Ryc. 4.25. Leukokoria - biaty refleks ze Zrenicy

2. Zez jest drugim z kolei najczestszym obja-
wem (20%). Z tego wzgledu badanie dna
oka jest konieczne we wszystkich przypad-
kach zezowania u dzieci.

3. Jaskra wtérna, czasem zwigzana z ,wolim
okiem”, wystepuje rzadko.

4. Jednostronny naciek teczéwki u starszych
dzieci (Srednio 6. r.z.) moze objawiac sie ja-
ko wieloogniskowe guzki, przypominajace
zapalenie ziarninujace, ewentualnie pseudo-
hypopyon (zesp6t maskujacy) (ryc. 4.26).
Dlatego wazne jest, aby siatkéwczak byt
brany pod uwage w diagnostyce réznico-

Ryc. 4.26. Hypopyon rzekomy (pseudohypopyon) w siatkdw-
czaku

wej w nietypowych zapaleniach btony na-
czyniowej u dzieci.

5. Zapalenie oczodolowe nasladujace zapale-
nie tkanek przedprzegrodowe lub oczodotu
moze wystapi¢ w przypadkach z martwica
guzéw. Nie musi to natychmiast oznaczac
rozrostu pozagatkowego, ale dokladny me-
chanizm tego nie jest znany.

6. Wytrzeszcz jako wynik zajecia oczodotu mo-
ze pojawic si¢ w zaniedbanych przypadkach.

7. Choroba przerzutowa obejmujaca regional-
ne wezly chlonne i mézg przed wykryciem
zajecia oczu jest rzadka.

8. Wzmozone ci$nienie wewnatrzczaszkowe
w przebiegu ,tréjstronnego siatkdwczaka”
przed rozpoznaniem zajecia narzadu wzro-
ku zdarza sie bardzo rzadko.

9. Rutynowe badanie pacjenta ze znanymi
czynnikami ryzyka.

Rozpoznanie

Oftalmoskopia posrednia z wglobieniem twar-
déwki powinna by¢ wykonana w obojgu oczach
po pelnym rozszerzeniu Zrenicy (mydriasis),
gdyz bez wglobienia guzy przedréwnikowe
mogg zostac nierozpoznane, a jedno oko moze
zawierac liczne guzy. Objawy kliniczne zaleza
od rozmiaréw guza i rodzaju wzrostu.

1. Guzy endofityczne rosng do wewnatrz
w kierunku ciata szklistego, uwypuklajac
sie z powierzchni siatkéwki w postaci bia-
tych, serowatych mas z powierzchownymi
naczyniami krwionosnymi (ryc. 4.27).



Ryc. 4.27. Siatkdwczak rosnacy do komory ciata szklistego
(endofityczny) (dzieki uprzejmosci J. Shields)
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2. Guzy egzofityczne rosng na zewnatrz jako

podsiatkéwkowa, wieloptatowa biata masa
(ryc. 4.28). Odwarstwiaja one siatkéwke i mo-
ga by¢ trudne do uwidocznienia, jesli jest
duzo ptynu podsiatkéwkowego.

Ryc. 4.28. Siatkdwczak rosnacy podsiatkéwkowo (egzofi-
tyczny) (dzieki uprzejmosci K. Nischal)

Badania kliniczne

1. Ultrasonografia stosowana jest gtéwnie w ce-

lu oceny rozmiaréw guza. Wykrywa réw-
niez zwapnienia w obrebie guza i jest po-
mocna w rozpoznaniu jednostek chorobo-
wych o podobnym wygladzie jak choroba
Coatsa i toksokaroza.

. Tomografia komputerowa uwidacznia wigk-
sze zajecie nerwu wzrokowego, rozrost w ob-
rebie oczodotu i centralnego uktadu nerwo-
wego oraz obecnos$¢ szyszyniaka i zwap-
nieri (ryc. 4.29). Tym niemniej wymaga to
znacznych dawek promieniowania, co mo-

Ryc. 4.29. Osiowa TK - obustronne wewnatrzgatkowe zwap-
nienia (dzieki uprzejmosci K. Nischal)

ze by¢ niebezpieczne dla chorych z muta-
cjami zarodkowymi.

3. Rezonans magnetyczny nie wykrywa kalcy-
fikacji, ale bardziej niz tomografia kompute-
rowa nadaje si¢ do oceny nerwu wzroko-
wego i wykrywania szyszyniaka, szczegdl-
nie gdy stosowany jest kontrast. MRI moze
by¢ takze uzyteczny w réznicowaniu siat-
kéwczaka z podobnymi jednostkami.

4. Badania ogélne, takie jak aspiracja szpiku
kostnego i naktucie ledZzwiowe, wykonywa-
ne sa tylko u chorych z zajeciem nerwu
wzrokowego lub ewidentnym rozrostem ze-
wnatrzgatkowym.

Rozpoznanie ré6znicowe

1. Przetrwale hiperplastyczne pierwotne ciato
szkliste jest wazng przyczyna wrodzonej
leukokorii (bialego refleksu ze Zrenicy). Ty-
powo wystepuje w oczach z mikroftalmia
i prawie zawsze jednostronnie. Charaktery-
zuje sie masami zasoczewkowymi, do kto-
rych wnikaja wydtuzone wyrostki rzeskowe.

2. Choroba Coatsa jest prawie zawsze jedno-
stronna, dotyczy najczesciej chtopcéw i ma
sktonnos¢ do wystepowania péZniej niz
siatkéwczak. Charakteryzuje sie teleangiek-
tazjami naczyn siatkéwki, rozlegtym sréd-
i podsiatkéwkowym zéttym wysiekiem
i wysiekowym odwarstwieniem siatkéwki
(ryc. 4.30).
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Ryc. 4.30. Choroba Coatsa

3. Retinopatia wczesniakéw, o ile jest zaawan-

sowana, moze powodowaé odwarstwienie
siatkéwki i leukokorie. Rozpoznanie jest
zwykle wilasciwe po stwierdzeniu w wy-
wiadzie wczesniactwa i niskiej wagi uro-
dzeniowe;j.

. Ziarniniak w przebiegu toksokarozy w bie-
gunie tylnym moze przypominac endofi-
tycznego siatkéwczaka (ryc. 4.31).

Ryc. 4.31. Ziarniniak w przebiegu toksokarozy (dzieki uprzej-
mosci M. Szreter)

5. Retinocytoma (retinoma) jest przypuszczalnie

tagodna odmiang siatkéwczaka. Charakte-
ryzuje si¢ zwapniala masa zwiazang z za-
burzeniami nabtonka barwnikowego siat-
koéwki i zanikiem naczyniéwki. Wyglad jest
bardzo podobny do siatkéwczaka po na-
promieniowaniu.

6. Gwiazdziak (zob. nizej).

Postepowanie terapeutyczne

Metoda leczenia zalezy od wielkosci guza, loka-
lizacji i towarzyszacych zjawisk, takich jak: od-
warstwienie siatkéwki, podsiatkéwkowy roz-
siew guza i do ciata szklistego oraz stan oka to-
warzyszacego.

1.

Mate guzy, o drednicy nie wigkszej niz
4 mm i grubosci do 2 mm, bez rozsiewu
podsiatkéwkowego i do ciata szklistego,
moga by¢ leczone za pomoca termotera-
pii przezzrenicznej laserem diodowym lub
krioterapig. Ten drugi sposéb jest szczegdl-
nie przydatny w przypadkach guzéw przed-
réwnikowych, do ktérych trudno dotrzeé
laserem.

Srednie guzy

Brachyterapia jest wskazana w przypadkach
guzow o Srednicy nie wigkszej niz 12 mm
i wysokosci do 6 mm, ktére nie nadajg si¢
do termoterapii lub krioterapii, pod warun-
kiem, Ze nie stwierdza sie rozsiewu do ciala
szklistego. Po leczeniu guz cofa sie, pozo-
stawiajac zwapniate resztki.

Chemioterapia karboplatyna, winkrystyna
i etopozydem, ktére moga by¢ mieszane
z cyklosporyna. Leki podaje si¢ dozylnie
w trzytygodniowych cyklach przez 4-9 mie-
siecy w zaleznosci od nasilenia choroby. Le-
czenie to moze by¢ nastepnie kontynuowa-
ne miejscowq krioterapia lub termoterapia
w celu wzmocnienia kontroli nad guzem.
Teleradioterapii (napromieniowanie ze Zréd-
la zewnetrznego), o ile to mozliwe, powin-
no si¢ unika¢ z powodu duzego ryzyka ta-
kich powikiani, jak: za¢éma, retinopatia po-
promienna i znieksztalcenia popromienne.
U pagjentéw z mutacjami zarodkowymi ist-
nieje réwniez ryzyko wywolania drugiego
nowotworu, takiego jak migsak kosci lub
tkanki tacznej.

Duze guzy

Chemioterapia w celu zmniejszenia ma-
sy guza (chemoredukcja), ulatwiajaca p6z-
niejsze leczenie miejscowe, pozwalaja-
ca w ten sposéb unikna¢ usuniecia gatki
ocznej lub teleradioterapii. Chemioterapia
bedzie miata réwniez korzystne dzialanie,



jesli mniejszy guz jest obecny w oku towa-
rzZyszacym.

b. Usuniecie galki (enukleacja), jesli chemore-
dukcja zawiedzie lub zdrowe oko towarzy-
szace sprawia, ze agresywna chemioterapia
bytaby niewlasciwa. Metoda jest réwniez
uzyteczna w przypadku rozlegtego siatkéw-
czaka ze zlym rokowaniem odnosnie do
widzenia i wysokiego ryzyka nawrotdéw
zwiazanego z innymi metodami terapeu-
tycznymi. Enukleacja powinna by¢ wykona-
na z minimalng manipulacjq i faczy¢ sie
z usunieciem dlugiego odcinka nerwu
wzrokowego (8-12 mm). Brak jest przeciw-
wskazan do wszczepienia implantéw oczo-
dolowych. Niestety, nastepcze splycenie za-
tamkoéw spojowki i retrakcja wszczepu (socket
syndrome) moga wymagac dalszej interwen-
qji chirurgicznej.

4. Zewnatrzgatkowe szerzenie si¢ zmiany po-
za blaszke sitowatg po enukleacji leczy sie
chemioterapia. Naciek do korica cigcia ner-
wu wzrokowego lub przechodzenie przez
twardéwke jest leczone chemioterapia i na-
$wietlaniem zajetego oczodotu.

5. Przerzuty leczone s wysokimi dawkami
chemioterapeutykéw. Pacjenci ze ztosliwy-
mi komérkami w ptynie mézgowo-rdzenio-
wym moga wymaga¢ dokanatlowego poda-
nia metotreksatu.

Rokowanie

Ogodlna $miertelnosé wynosi 2-5% i zalezy od:

1. Wielkosci i lokalizacji guza. Male guzy zlo-
kalizowane poza réwnikiem rokuja najle-
piej, ale nie ma znaczacej réznicy miedzy
typem endofitycznym i egzofitycznym.

2. Zréznicowania komérkowego. Smiertelnosé
pacjentéw, ktérych guzy obfituja w rozety,
jest znacznie mniejsza niz tych z wysoko
niezréznicowanymi komdrkami.

3. Zajecia nerwu wzrokowego poza punkt chi-
rurgicznego przeciecia — wiaze si¢ to z wyz-
sza Smiertelnoscia.

4. Nacieku naczyniéwki lub zyl wirowatych -
ulatwiajg one rozsiew droga naczyn krwio-
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nosnych i z tego wzgledu maja zte znacze-
nie prognostyczne.

5. Sposobu szerzenia si¢ zmian — przeztwar-
déwkowe szerzenie si¢ zmiany zagraza
$mierciq.

Gwiazdziak

Gwiazdziak siatkéwki lub tarczy nerwu wzro-
kowego jest rzadkim, lagodnym, niezagrazaja-
cym widzeniu guzem. Moze wystepowaé
w formie izolowanej, ale najczesciej widywany
jest u pacjentéw ze stwardnieniem guzowatym
(zespot Bourneville’a). U mniej wiecej 50% cho-
rych ze stwardnieniem guzowatym stwierdza
sie na dnie oka gwiazdziaka, ktéry moze by¢
liczny, a w 15% przypadkéw moze wystepo-
wac obuocznie. Badanie wykazuje pétprzezro-
czysty guzek lub bialg, wzglednie plaska, do-
brze odgraniczong plytke (ryc. 4.32). W pdzniej-
szym czasie guz staje si¢ bardziej lity i biaty
i moze w powierzchownym badaniu przypomi-
nac siatkéwczaka. Liczne zwapnienia w obrebie
dlugo trwajacych guzéw moga powodowac
skamienialy, morwopodobny wyglad.

Ryc. 4.32. Gwiazdziak

Naczyniak wtosniczkowy

Zwiazki ogblne
Naczyniak wiosniczkowy siatkéwki lub tar-
czy nerwu wzrokowego jest rzadkim, zagraza-
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jacym widzeniu naczyniowym guzem pocho-
dzenia zarodkowego (hamartoma), ktéry moze
wystepowac w formie izolowanej (choroba von
Hippla), ale u okoto 50% chorych z pojedyn-
czymi naczyniakami wlosniczkowymi i u pra-
wie wszystkich pacjentéw z licznymi zmianami
stwierdza sie chorobe ogélna. Kombinacja zmian
ogolnych i ocznych okreslana jest jako zespét
von Hippla-Lindaua. Czestos¢ wystepowania
naczyniakéw wiosniczkowych siatkéwki u pa-
cjentéw z ww. zespolem wynosi blisko 60%.

Postacie kliniczne

Zmiany wystepuja w 2.-3. dekadzie zycia. Po-
woduja pogorszenie widzenia. Badanie wyka-
zuje okragla, pomaraficzowoczerwong mase
polaczong z poszerzong i kretq tetnicq odzyw-
cza i zyla odprowadzajacqa w przebiegu pola-
czen tetniczo-zylnych, dlatego oba naczynia
wygladaja podobnie (ryc. 4.33). Zagrazajace wi-
dzeniu powiklania obejmuja: powstawanie
twardych wysiekéw w obszarze otaczajacym
guz i/lub plamke, obrzek plamki, odwarstwie-
nie siatkéwki oraz krwotok do ciata szklistego.

Ryc. 4.33. Naczyniak wtosowaty (dzieki uprzejmosci
S. Milewskiego)

Postepowanie terapeutyczne

1. Fotokoagulacja laserem argonowym matych
guzkéw obwodowych z jednoczesnym po-
daniem fluoresceiny w celu wzmozenia ab-
sorpgji energii generowanej przez laser. Po
skutecznym leczeniu kaliber naczynia od-
zywczego wraca do normy.

2. Krioterapia wigkszych zmian obwodowych
lub zmian z wysieckowym odwarstwieniem
siatkéwki. Energiczne leczenie wigkszych
zmian moze spowodowac przejsciowe, ale
rozlegle wysiekowe odwarstwienie siat-
kowki.

3. Brachyterapia zmian wielkosci 1-2 $rednic
tarczy nerwu wzrokowego.

4. Chirurgia szklistkowo-siatkéwkowa moze
by¢ wymagana w przypadkach niewchfa-
niajacego sie¢ krwotoku do ciata szklistego
lub odwarstwienia siatkéwki. Jesli to mozli-
we, guz moze zosta¢ zniszczony fotokoagu—
lacja endolaserem.

Kontrola
Poniewaz niemozliwe jest do przewidzenia,
u ktorych pacjentéw z naczyniakami siatkéwki
rozwing si¢ réwniez zmiany ogdlne, okulista
musi kierowa¢ wszystkich takich chorych na
badania ogdlne i neurologiczne. Z powodu do-
minujacego dziedziczenia choroby ich krewni
réwniez powinni by¢ kontrolowani. Oprécz ba-
dania fizykalnego u chorych z rozpoznang cho-
robg von Hippla-Lindaua i ich krewnych z gru-
py ryzyka powinny by¢ regularnie prowadzone
nastepujace badania:

1. Coroczne badanie kontrolne obejmujace:

a. badanie oczu, badanie ogélne i pomiar cis-
nienia krwi,

b. ultrasonografia nerek od 16.r.z.,

c. zbiérka dobowa moczu do okreslenia kwa-
su wanilinomigdatowego i stezenia kate-
cholamin od 10. r.z., w celu wykrycia guza
chromochionnego nadnerczy.

2. Przegladowe badanie ogdlne co kazde 3 la-
ta od 15. r.z., obejmujace MRI jamy brzusz-
nej i mézgu.

Naczyniak jamisty

Naczyniak jamisty siatkéwki lub tarczy nerwu
wzrokowego jest rzadkim, wrodzonym, jedno-
stronnym naczyniowym guzem pochodzenia
zarodkowego (hamartoma). Mniejsza cze$¢ pa-
cjentéw ma podobne zmiany skéry i osrodko-



Ryc. 4.34. Naczyniak jamisty

wego ukladu nerwowego. Zmiany wystepu-
ja w 2.-3. dekadzie zycia, objawiajac si¢ krwo-
tokami do ciata szklistego lub, czesciej, wykry-
wane sg przypadkowo. Badanie ukazuje zbiér
naczyniakéw (ryc. 4.34). Z powodu zwolnione-
go przeptywu krwi czerwone ciatka krwi moga
sedymentowac i wytracac sie z osocza, bedac
przyczyna powstawania ,meniskéw” lub po-
zioméw plynéw w obrebie zmiany. Leczenie za-
sadniczo nie jest potrzebne, chociaz witrekto-
mia moze by¢ konieczna w rzadkich przypad-
kach niewchtaniajacych si¢ krwotokéw do
ciata szklistego.

Naczyniak groniasty

Zwiazki ogdblne

Naczyniak groniasty siatkéwki i tarczy nerwu
wzrokowego jest rzadka, zwykle jednostronna,
wrodzong tetniczo-zylng wada rozwojowa,
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bezposrednio obejmujaca polaczenia pomiedzy
tetnicami i zylami bez wplywu na naczynia
wlosowate. Niektérzy pacjenci maja podobne
zmiany po tej samej stronie obejmujace $réd-
mozgowie, okolice podstawnoczotowq i dét tyl-
ny, a zwiazek ten jest okreslany jako zespét
Wyburna-Masona. Zajecie mézgu moze prowa-
dzi¢ do samoistnych krwotokéw lub padaczki.
Czasami wada ta obejmowacé moze szczeke,
zuchwe i oczodét. Donoszono réwniez o zmia-
nach na skorze twarzy.

Postacie kliniczne

Choroba moze objawia¢ si¢ pogorszeniem wi-
dzenia, cho¢ przewaznie stwierdzana jest przy-
padkowo. Badanie ukazuje powigkszone, krete
naczynia krwionosne, czesto bardziej liczne niz
w normalnym dnie oka, z zylami i tetnicami,
ktére wydaja si¢ jednakowe (ryc. 4.35).

Ryc. 4.35. Naczyniak groniasty

Postepowanie terapeutyczne
Leczenie nie jest wymagane.




