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Malformacja tetniczo-zylna okotogatkowa
u dziecka leczona chirurgicznie — opis przypadku

Periocular arteriovenous malformation in child treated with surgical excision
— a case report
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Abstrakt: Malformacie tetniczo-zylne nalezg do grupy rzadkich wrodzonych anomalii naczyniowych spowodowanych nieprawidtowos$ciami
procesu morfogenezy tkanki naczyniowej. Malformacije nie ulegajg spontanicznej regresji. Usytuowane w okolicy okotogatkowej
powodujg nie tylko defekty estetyczne, ale moga prowadzi¢ do réznych zaburzen czynno$ciowych w narzadzie wzroku. W pracy
opisano przypadek 13-letniej dziewczynki z malformacia tetniczo-zylng okotogatkowa, obejmujaca oczodét i powieke gérng oka
prawego. U dziecka przeprowadzono wnikliwg diagnostyke uwzgledniajgca badania obrazowe. Malformacje wycieto chirurgicz-
nie, leczenie pooperacyjne przebiegato bez powiktan. Uzyskano dobry efekt kosmetyczny i poprawe funkcji wzrokowych.
malformacja tetniczo-zylna okofogatkowa, dzieci, rozpoznanie, leczenie chirurgiczne.

Arteriovenous malformations are rare congenital anomalies caused by disturbances in vascular morphogenesis. These malfor-
mations do not resolve spontaneously. If located in periocular region, they may result not only in aesthetics defects, but also
impair visual function to a varying degree. \We describe the case of a 13-year old girl with a right-sided periocular arteriovenous
malformation, involving the orbit and the upper eyelid. The in-depth diagnostic management included magnetic resonance ima-
ging. The malformation was treated with surgical excision and the postoperative history was uneventful. Good aesthetic effect
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and visual function improvement were achieved.
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Wstep

Malformacje tetniczo-zylne (ang. Arteriovenous Malforma-
tion — AVM) nalezg do rzadkich wrodzonych anomalii naczy-
niowych — aktywnych hemodynamicznie i o szybkim przepty-
wie naczyniowym (1-3). Objawy kliniczne AVM, pomimo ich
wrodzonego charakteru, moga sie pojawiaé w pdzniejszym
okresie, utrzymujg sie przez cale zycie, nie ulegajg regresiji.
Malformacje tetniczo-zylne wystepuja w dziecinstwie u 10% pa-
cjentéw, zwiekszajg sie wraz z wiekiem dziecka. Wptyw na ich
ujawnienie sie lub zaostrzenie ich objawéw majg m.in. zmiany
hormonalne w okresie dojrzewania. Sa one spowodowane zabu-
rzeniami dysfunkcyjnymi proceséw morfogenezy tkanki naczy-
niowej w pierwszych 4-6 tygodniach zycia ptodowego (4, 5).
Histologicznie AVM tworza ograniczone lub rozlane gniazda
dysmorficznych tetnic i zyt, uformowane w skupiska kanatéw
naczyniowych z licznymi przetokami naczyniowymi, z omi-
nigciem kapilarnego tozyska naczyniowego. Objawy kliniczne
w okotogatkowych AVM sg $cisle zalezne od okolicy, w ktorej
sg usytuowane, i od wielkosci malformaciji. Czeste sa defekty
estetyczne spowodowane znieksztatceniem powiek i oczodotu,

a takze przebarwieniem skdry. Moze im towarzyszy¢ przewle-
kty bél okolicy oczodotu i gatki ocznej. Zaburzenia czynno$ciowe
wigzg sie z obrzekiem i opadnigciem powieki, wytrzeszczem,
dwojeniem i spadkiem ostro$ci wzroku. Zakrzepy zylne i wyle-
wy krwi w obrebie malformacji mogg powodowaé nagte zwigk-
szenie jej masy. Klasyfikacja Schobingera wyréznia 4-stopniowa
skale rozwoju AVM, ktéra charakteryzuje ich obraz kliniczny
i powikfania (3). Rozpoznanie obejmuje, poza oceng objawoéw
klinicznych, badanie angiografii fluoresceinowej (ang. Fluore-
scein Angiography — FA), badania z zakresu diagnostyki ob-
razowej — USG Color Doppler, badanie naczyniowe rezonansu
magnetycznego (RM, ang. Magnetic Resonance Imiging — MRI)
i tomografii komputerowej (TK, ang. Computed Tomography
— CT) (6). W diagnostyce rdznicowej bierze si¢ pod uwage
przede wszystkim naczyniaki niemowlgce (wczesnodziecigce)
(ang. Infantile Hemangioma — IH). Wiasciwe rozpoznanie ma
istotne znaczenie, poniewaz pomimo podobnego obrazu Kkli-
nicznego inne jest pochodzenie [H i malformacji naczyniowych,
réznig je biologia, przebieg kliniczny i leczenie. Naczyniaki nie-
mowlece sg nastgpstwem nieprawidfowego rozwoju i prolife-

ISSN 0023-2157 Index 362646




Malformacija tetniczo-zylna okotogatkowa u dziecka leczona chirurgicznie — opis przypadku

racji komérek srédbtonka naczyn i moga by¢ leczone proprano-
lolem, w procesie tréjstopniowego rozwoju ulegajg samoistnej
inwolucji (7). W malformacjach, ktére powstaja z dysplastycz-
nych naczyn na skutek zaburzen rozwoju uktadu naczyniowego
w okresie embriogenezy, $rodbtonek naczyn jest prawidiowy
i podawanie propranololu jest nieskuteczne, zmiany nie ulegajg
spontanicznej regresji. W leczeniu AVM stosuje sie embolizacje
malformacji jako samodzielne postepowanie lub poprzedzajace
dziatania chirurgiczne (3, 8, 9). Przedoperacyjna embolizacja
zmniejsza tozysko naczyniowe, zamykajgc doptywy zasilajgce
malformacje. Powikiania zwigzane z chirurgicznym wycieciem
AVM wystepuja czesciej niz po ich embolizacji, ale sg mniej
destrukcyjne od powiktah embolizacji, ktére mogg by¢ zagroze-
niem dla wzroku i zycia pacjenta. Wycigcie malformaciji, nieza-
leznie od uprzedniej embolizacji i jej cze$ciowego lub catkowite-
go usunigcia, stwarza zagrozenie jej nawrotu (10).

Opis przypadku

Na oddziat okulistyki dziecigcej przyjeto 13-letnig dziewczyn-
ke z obecnymi od urodzenia rozlegtym obrzekiem prawego oka
(OP), ktéry w ostatnim czasie stopniowo narastat, i opadnie-
ciem gornej powieki tego oka. Dziewczynka zgtosita sie do szpi-
tala przede wszystkim ze wzgledéw estetycznych — checi po-
zbycia si¢ deformacji powieki z sinym podbarwieniem skéry.
W przeszio$ci byta badana w innych o$rodkach medycznych,
lecz nie zaproponowano jej leczenia.

Badaniem okulistycznym stwierdzono: ostro§¢ wzro-
ku w obojgu oczach petna z korekcjg, Vod = 5/5 -1,5 Dsph,
Sn = 0,5/30 cm; Vos = 5/5 -2,0 Dsph, Sn = 0,5/30 cm;
Tod = 20 mmHg, Tos = 20 mmHg. Oko prawe: powieka gor-
na znieksztatcona, obrzeknigta, uwypuklona przez migekkg guzo-
watg zmiane o sprezystej strukturze, siegajaca goérnej krawedzi
oczodotu, szpara powiekowa znacznie zwezona. Gatka oczna
przemieszczona do dotu, z ograniczong ruchomoscig ku gérze.
Przedni odcinek i dno oka w normie (ryc. 1a., b.).

Pochylenie gtowy powodowato powigkszanie sie zmiany
i intensyfikacje przebarwienia skéry. Oko lewe (OL): stan narza-

Ryc. 1a., b. Oczoddt prawy i powieka gérna — stan przedoperacyjny.
Szczegdtowy opis w tekscie.

Fig. 1a., b. Right orbit and upper eyelid — preoperative view. For a de-
tailed description see the text.

du wzroku w normie. Z innych odchylen od stanu prawidiowego
stwierdzono szczegdlnie wyrazny na twarzy tradzik mtodzienczy
(byt leczony dermatologicznie).

Poniewaz malformacja miata charakter naczyniowy, wyko-
nano badania z zakresu diagnostyki obrazowej uwzgledniajace
ocene przeptywu naczyniowego w jej obrebie, w tym badanie
MRI oczodotéw oraz USG gatek ocznych i oczodotéw z wyko-
rzystaniem opcji Color Doppler. W badaniu MRI oczodotéw
w gornej bocznej czesci prawego oczodofu rozpoznano hiperin-
tensywna zmiang typu malformacji naczyniowej o wymiarach
38 x 30 x 6 mm, ulegajaca silnemu wzmocnieniu po dozylnym
podaniu $rodka kontrastowego. Wpuklata sie ona do oczodotu
powyzej gatki ocznej — do wysokos$ci réwnika gatki, uciskajac
migsien prosty boczny. Pozostate wewnatrzoczodofowe struktu-
ry i wewnatrzczaszkowe odcinki nerwéw wzrokowych (nn. II)
i skrzyzowanie wzrokowe pozostawaty bez zmian (ryc. 2a., b.).

Ryc. 2a. Obraz badania MRI prawego oczodotu. AX T2 F-S: przekroje
osiowe T2 zalezne z saturacjg tluszczu, widoczna malformacja
z gniazdem naczyniowym — charakterystyczne bezsygnatowe
kiebowisko naczyn (strzatka).

Fig. 2a. MRI of the right orbit. AX T2 F-S: axial T2-weighted FAT-SAT
scan showing AVM nidus with typical flow voids (arrow).

Ryc. 2b. Obraz badania MRI prawego oczodotu. AX T1 F-S: przekroje
osiowe T1 zalezne z saturacjg ttuszczu po dozylnym podaniu
$rodka kontrastowego — wzmocnienie kontrastowe gniazda
naczyniowego.

Fig. 2b. MRI of the right orbit. AX T1 F-S CE +: axial T1-weighted FAT-
-SAT scan after intravenous contrast medium administration:
vascular nidus shows contrast enhancement.

ISSN 0023-2157 Index 362646



AnNA Niwacp, MirostawA Gratek, Jozer Kogos, ARTUR KoBIELSKI

Badanie USG Color Doppler wykazato w obrebie guza naczy-
niowego, zajmujgcego czes$¢ skroniowg oczodotu i powieke gor-
ng, bogate unaczynienie mieszane tetniczo-zylne o szybkim cha-
rakterze przeptywu. Na podstawie wynikéw badan rozpoznano
malformacije tetniczo-zylng oczodotu i powieki gornej. Pacjent-
ke zakwalifikowano do leczenia chirurgicznego. W znieczuleniu
og6inym, z cigcia powiekowego ponizej gdrnej krawedzi oczo-
dotu, wycieto zmiane naczyniowa oczodofu i powieki gérnej,
operacja przebiegta z minimalnym krwawieniem (ryc. 3.).

Ryc. 3. Srddoperacyjny obraz AVM — minimalne krwawienie.

Fig. 3. AVM with minimal bleeding — intraoperative view.

Weryfikacja mikroskopowa potwierdzita rozpoznanie klinicz-
ne wycietej zmiany — histopatologicznie obraz mikroskopowy
odpowiada malformacji mieszanej tetniczo-zylnej (ryc. 4.).

Ryc. 4. Obraz mikroskopowy fragmentu wycigtej zmiany: widoczna
posréd tkanki tluszczowej malformacja naczyniowa utworzona
z drobnej tetnicy i lezacej w jej poblizu matej zyly. Przestrzenie
naczyniowe pokryte komérkami $rédbtonka. Tetnica wypetnio-
na krwia, w $wietle zyly pojedyncze erytrocyty (barwienie he-
matoksyling i eozyng, 100x).

Photomicrograph of excised lesion fragment: vascular mal-
formation composed of a small artery and a small vein visible
among the adipose tissue. Vascular spaces lined with endo-
thelial cells. The artery filled with blood, in the lumen
of the vein, single erythrocytes can be seen (H & E stain, 100x).

Fig. 4.

Dalsze leczenie przebiegalo bez powikian. Efekt poopera-
cyjny w czasie kilkumiesiecznej obserwacji byt satysfakcjonu-
jacy zaréwno pod wzgledem kosmetycznym, jak i czynno$cio-

wym. Prawa powieka gérna odzyskata prawidiowe wyglad
i ruchomo$é, szpara powiekowa stata si¢ nieznacznie wezsza,
ruchomos$¢ prawej gatki ocznej prawidiowa, a osadzenie gatek
ocznych w oczodole symetryczne (ryc. 5.).

Ryc. 5. Pooperacyjny wyglad oczodotu i powieki gérnej. Szczegdtowy
opis w tekscie.
Fig. 5. Right orbit and upper eyelid — postoperative view. For a deta-
iled description see the text.
Omowienie

Historig choroby 13-letniej pacjentki z malformacja tetniczo-
-zylng okotogatkowa przedstawiamy ze wzgledu na rzadko$¢ wy-
stepowania tej anomalii naczyniowej i dobry wynik jej leczenia
chirurgicznego. Wedtug klasyfikacji Schobingera malformacja
wystepujgca u operowanej przez nas dziewczynki odpowiada
Il stopniowi skali powierzchownych AMV. U podioza powigksza-
nia si¢ ognisk malformacji w okresie dojrzewania lezy czynnik
hormonalny. Stan powieki gornej oka prawego w okresie przed-
operacyjnym byt wynikiem mechanicznego opadnigcia powie-
ki wywotanego obecnos$cig patologicznej masy naczyniowej
wypetniajacej oczoddt i powieke gorng. Odbarczenie oczodotu
i powieki gdrnej w nastepstwie wycigcia malformacji poskutko-
walo zniesieniem efektu masy oraz kosmetyczng i czynnoscio-
wag poprawag, ktéra zadowolita pacjentke i jej rodzicéw. Decyzja
o0 podjeciu leczenia chirurgicznego wymagata wnikliwej interdy-
scyplinarnej oceny narzadu wzroku, szczegdlnie wspétpracy ze
specjalistg z zakresu diagnostyki obrazowej i naczyniowej. Le-
czenie chirurgiczne moze sie taczy¢ z mozliwoscig wystgpienia
krwawienia z licznych dysplastycznych struktur naczyniowych
malformaciji. Nalezy réwniez rozwazy¢ ewentualno$¢ nawrotu
choroby. Pacjentka wymaga dalszej systematycznej kontroli
okulistyczne;.

Whioski

1. Leczenie chirurgiczne AVM wiaze si¢ z konieczno$cig wpro-
wadzenia poprzedzajacej je szczegdtowej diagnostyki obra-
zowej, dzigki ktérej mozliwe bedzie zréznicowanie malforma-
cji z innymi anomaliami naczyniowymi.

2. Leczenie chirurgiczne AVM umiejscowionych w obrebie
oczodotu i powiek moze by¢ skuteczne bez uprzedniej em-
bolizacji, jezeli izolowana (ograniczona) zmiana naczyniowa
nie przekracza tej okolicy.
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