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Celem pracy jest przedstawienie obrazu klinicznego wad wrodzonych nerwu wzrokowego, ktére sg stosunkowo czeste i moga
by¢ przyczyng obnizenia ostrosci wzroku oraz ubytkdw w polu widzenia. Wady te mogg wspdfistnie¢ z nieprawidtowosciami
o$rodkowego ukfadu nerwowego lub innymi strukturami narzadu wzroku zaréwno wrodzonymi, jak i nabytymi. Niektdre z tych
nieprawidiowosci moga by¢ mylnie rozpoznawane jako tarcza zastoinowa lub neuropatia jaskrowa. Aby rozpoznanie wad rozwo-
jowych tarczy nerwu wzrokowego i gatki ocznej, wspdtistniejgcych z wadami wielonarzagdowymi, byto prawidfowe, konieczne
jest zapewnienie pacjentom wielospecjalistycznej opieki medycznej, szczegolnie w okresie niemowlecym.

wady rozwojowe tarczy nerwu wzrokowego, wrodzone wady gatki ocznej, diagnostyka réznicowa.

The aim of this article is to present a clinical picture of congenital optic nerve anomalies, which occur quite frequently in the ge-

Summary:
neral population, may cause low vision and visual field defects. These abnormalities can coexist with central nervous system
defects or the other ocular abnormalities. Some of them may be misdiagnosed as papilloedema during the episode of intra-
cranial fluid pressure elevation or glaucomatous neuropathy. Diagnosing the congenital nerve optic disc defects coexisting
with multiorgans anomalies requires multidisciplinary medical care especially in babies.
Key words: developmental optic disc anomalies, congenital eye abnormalities, differential diagnosis.
Wstep

Wrodzone wady gatki ocznej wystepuja u 2-3% zywo uro-
dzonych noworodkéw i mogg by¢ wynikiem nieprawidtowego
réznicowania struktur gatki ocznej zaréwno w okresie embrio-
nalnym, jak i ptodowym. Poczatek rozwoju oka u zarodka ludz-
kiego przypada na 21.-22. dzien embriogenezy. W 4. tygodniu
cigZy pojawia sig¢ szypufa oczna, ktdra jest prekursorem nerwu
wzrokowego (n. Il). Do powstawania anomalii wrodzonych tar-
czy n. Il przyczyniajg sie m.in.: nieprawidiowe réznicowanie
kielicha ocznego podczas zamykania szczeliny ptodowej w 7. ty-
godniu cigZy (szczelina tarczy, dotek rozwojowy), pozostato$é
unaczynienia ciata szklistego, ktérego zanik obejmuje okres
od 3.-4. miesigca az do koncowej fazy zycia ptodowego, lub in-
wolucja pierwotnej tarczy Beigmeistera (brodawka Bergmeiste-
ra). Anomalie wypetnienia $wiatfa szyputy ocznej w 8. tygodniu
zycia ptodowego skutkujg powstaniem zespotu kwiatu powoju.
Liczba aksondw n. Il znaczaco zmienia sie w okresie pfodowym,
okoto 70% aksonéw wytworzonych w czasie powstawania pier-
wotnej drogi wzrokowej zanika na drodze apoptozy. Zaburzenia
na réznych etapach rozwoju n. Il moga prowadzi¢ do jego hipo-
plazji. Nieprawidtowy proces mielinizacji, ktéry rozpoczyna sie
w 5. miesigcu zycia ptodowego i przebiega do 1. miesigca po
urodzeniu, moze powodowac¢ pojawienie sie wiokien rdzennych
(1-3).

Najwieksze ryzyko uszkodzenia struktur oka w okresie or-
ganogenezy wystepuje miedzy 18. a 60. dniem zycia ptodowe-

go (4). Podtozem wystepowania tych nieprawidtowosci, kiedy
zmiany chorobowe sg umiejscowione jedno- lub obustronnie,
moga by¢ czynniki genetyczne — sporadyczne lub rodzinne.
Podstawowa o$ kaskady genetycznej regulacji okulogenezy
stanowi uktad genéw PAX- EYA1/SIX3-DACH1. Za prawidtowy
rozwoj n. |l odpowiada réwniez 0§ BMP4/BMP7/SHH-OPTX2
(SIX6)/PAX 6. Duza role odgrywa gen PAX 2, ktéry petni funk-
cje czynnika morfogenetycznego, niezbednego do zamknigcia
szczeliny ocznej i cewy nerwowej (1, 5). Oprécz wymienionych
czynnikéw istotng role w tworzeniu wad wrodzonych tarczy
nerwu wzrokowego odgrywajg réwniez czynniki srodowiskowe
i teratogenne, a wsrdd nich substancje zakazne, farmakologicz-
ne, chemiczne lub fizyczne. Potwierdzonymi czynnikami infek-
cyjnymi sg wirusy rézyczki, cytomegalii, opryszczki zwykiej oraz
kretek kity. Promieniowanie elektromagnetyczne, toksyny, alko-
hol oraz cukrzyca u matki sg kolejnymi czynnikami mogacymi
indukowa¢ rozwdj wad wrodzonych gatki ocznej u dzieci. W$réd
lekéw wywotujacych wady wrodzone nerwu wzrokowego naj-
czesciej wymieniane sg: talidomid, preparaty przeciwpadacz-
kowe, pochodne kumaryny, amiodaron, kokaina, dietyloamid
kwasu D-lizergowego (LSD) oraz retinoidy. W 50% przypadkéw
czynnik etiologiczny jest nieznany (1, 6). Anomalie wrodzone
tarczy moga by¢ wadami izolowanymi lub mogag wspotwyste-
powac z innymi nieprawidfowo$ciami zaréwno narzadu wzroku,
jak i innych narzaddw, gtéwnie centralnego uktadu nerwowego
(CUN) (2) (tab. I).

ISSN 0023-2157 Index 362646



Monika MobrzeJewskA, EWELINA LAcHowicz

Wrodzone anomalie
tarczy n. ll/ Congenital optic
disc anomaly

Wspdtistniejace zaburzenia
systemowe/ Systemie findings

Niedobér hormonu wzrostu/
Growth hormone deficiency
Hypotyroidyzm/ Hypothyroidism
Hypokortyzolizm/ Hypocortisolism
Hyperprolaktynemia/ Hyperprolac-
tinemia

Moczéwka prosta/

Diabetes incipidus

Brak przegrody przezroczystej/
Absence of the septum pellucidum
Wodogtowie/ Hydrocephaly
Encefalomalacja/ Porencephaly

Hipoplazja n. Il/
Optic nerve hypoplasia

Niedoczynno$¢ przysadki/
Hypopituitarism

Przezklinowa przepuklina mézgowa/
Transsphenoidal encephalocele
Ageneza segmentu A1 tetnicy
przedniej mézgu/ Agenesis

of the A1 segment of the anterior
cerebral artery

Obustronna stenoza tetnicy szyjnej
wewnetrznej/ Bilateral stenosis

of the internal carotid arteries
Choroba Moyamoya/ Moyamoya
disease

Zespot kwiatu powoju/
Morning glory syndrome

Przezklinowe encefalocele/
Transsphenoidal encephalocele

Szczelina tarczy n. II/
Optic disc coloboma

Dotek tarczy n. Il/ Optic disc pit | Brak/ None

Przezklinowe encefalocele/ Trans-
sphenoidal encephalocele
Wrodzone guzy przedniej drogi
wzrokowej/ Congenital tumors

of the anterior Visual pathways

Zespot tarczy pochytej/
Tilted disc

Petla naczyniowa przedtarczo-

wa/ Prepapillary vascular loop Brak/ None
Witdkna rdzenne/
Myelinated nerve vibre layer Brak/ None
Torbiel tarczy n. 1l/
Optic disc cyst Brak/ None
Tab.l. Nieprawidtowosci systemowe zwigzane z wadami wrodzonymi

tarczy n. Il.

Tab.l.  Systemic findings reported with congenital optic disc anomalies.

Cel

Z uwagi na bardzo rzadkie wystepowanie wrodzonych wad
rozwojowych narzadu wzroku oraz nieliczne dane w pi$miennic-
twie dotyczace tego zagadnienia autorzy doniesienia na podsta-
wie wtasnych obserwacji przedstawili charakterystyke wad roz-
wojowych tarczy nerwu wzrokowego, omawiajac jednoczesnie
przyczyny, stan kliniczny i diagnostyke réznicowa rozpoznanych
nieprawidtowosci.

Omowienie

Wady rozwojowe tarczy n. Il mozna podzieli¢ na anomalie
dotyczace wielko$ci tarczy, struktury i obecno$ci nieprawidto-
wej tkanki (4, 7).

Anomalie zwigzane z rozmiarem tarczy n. Il

Aplazja nerwu wzrokowego wystepuje bardzo rzadko, nie
jest dziedziczona, jej etiologia pozostaje nieznana. Charakteryzujg
ja brak n. Il, tarczy n. Il, warstwy wtékien nerwowych siatkéwki,
komérek zwojowych i unaczynienia siatkdwki. Czesto jest zwia-
zana z innymi ocznymi malformacjami takimi jak: matoocze, za-
¢ma (100%), anomalie kata przesaczania (100%), dysplazja siat-
kéwki (77%), szczelina przednia (85%), hipoplazja teczéwki (77%),
przetrwate hiperplastyczne pierwotne ciato szkliste (85%) oraz
z wadami CUN, kiedy wystepuje obustronnie (8).

Hipoplazja n. Il jest najczes$ciej rozpoznawang wadg tarczy
nerwu wzrokowego. Wystepuje zwykle idiopatycznie, obustron-
nie, w gérnym segmencie i nie wykazuje cech progresji. Histo-
logicznie tkanka nerwowa jest prawidtowo zbudowana, ale wy-
kazuje zredukowang liczbe aksondéw, wynika to z nadnormalnej
regresji wewngtrzmacicznej. Spotyka sie jg u dzieci urodzonych
przez mtode matki z pierwszej cigzy. Moze by¢ dziedziczona do-
minujgco lub recesywnie, moze wspétwystepowaé z trisomig
18. i 21. czy chromosomem 13q. Réwniez leki i uzywki, takie
jak LSD, chinina, kokaina, leki przeciwpadaczkowe, kortykoste-
roidy, leki odwadniajace, insulina, $rodki przeciw przezigbieniu,
oraz infekcje CMV i WZW B i urazy wewngtrzmaciczne odgry-
waja role w patogenezie zmian. Substancje toksyczne lub nie-
prawidtowosci strukturalne moga nasila¢ naturalny proces eli-
minacji zbednych aksonéw miedzy 16. a 31. tygodniem cigzy
i prowadzi¢ do hipoplazji. Ostro§¢ wzroku jest rézna, a prognoza
odnosnie do widzenia niepewna. Mogg wystepowaé astyg-
matyzm, zez i niedowidzenie. Czesto stwierdza sie dodatkowe
wady CUN (45%) lub zaburzenia endokrynologiczne w osi pod-
wzgorze—przysadka (zespét de Morsiera). Wymaga réznicowa-
nia z zanikiem prostym (2-4, 6, 7).

Tarcza olbrzymia to tarcza, ktdrej $rednica przekracza
2,1 mm. Moze wystgpowaé w 2 postaciach fenotypowych,
z prawidtowa konfiguracja lub z nieprawidiowym zagtebieniem
i zatartym pierscieniem nerwowo-siatkdwkowym. Wymaga
réznicowania z tarcza olbrzymig nabyta, spotykang w przebiegu
jaskry normalnego ci$nienia lub glejaka oczodotu. W wigkszosci
przypadkéw tarcza olbrzymia jest obustronnym wariantem nor-
my lub powstaje w wyniku nieprawidiowe] migracji aksonéw
nerwu wzrokowego na wczesnym etapie embriogenezy. Rzadko
wystepuje z wadami OUN (3, 4, 7, 9, 10) (ryc. 1.)

Ryc. 1. Tarcza olbrzymia.
Fig. 1. Megalopapilla.
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Anomalie dotyczace konformaciji tarczy n. Il

Zespot tarczy pochytej w 80% wystepuje obustronnie,
w postaci izolowanej, jest spowodowany sko$nym wej$ciem
nerwu wzrokowego do gatki ocznej. Doprowadza to do rzeko-
mego obrotu bieguna gérnego tarczy, skrzywienia osi zagtebie-
nia fizjologicznego i uniesienia pier§cienia nerwowo-siatkdw-
kowego. Zmiany wynikajg z nasiodiowego uszkodzenia, ktére
wplywa na migracje aksondéw nerwu wzrokowego. Przyczyng
ubytkéw w gdrnej skroniowej czesci pola widzenia jest mro-
czek refrakcyjny, ktéry powstat w wyniku miejscowej krétko-
wzroczno$ci osiowej dolnej nosowej czesci siatkowki, tej, ktdra
jest zwigzana z uktadem tarczy. Rzadko mozna zaobserwowaé
neowaskularyzacje podsiatkéwkows i odwarstwienie siatkdwki
sensorycznej w plamce. Réwnie rzadko stwierdza sie¢ wspo6t-
wystepowanie zespotu tarczy pochytej z zaburzeniami twarzo-
czaszki, z przepukling podstawy mézgu, z guzami przedniej drogi
wzrokowej, zespotem Ehlersa-Danlosa, wrodzong stacjonarng
$lepota nocng sprzezong z chromosomem X czy rodzinng dek-
strokardia (3, 4, 8).

Szczelina tarczy n. Il typowo umiejscowiona jest w czesci
dolnej nosowej, powstaje w wyniku nieprawidiowego zamknie-
cia szczeliny ocznej okofo 6.—7. tygodnia cigzy. Histopatologicznie
szczelina jest otoczona tkankg tluszczowa i migsniem gtadkim.
Szczelina moze by¢ czescig ubytku obejmujgcego bfone naczynio-
wa, siatkéwke lub moze przyjgé posta¢ izolowang, nie dochodzi
wodwczas do zamknigcia blizszej — proksymalnej — czesci szczeli-
ny. Nieprawidtowo$¢ moze wystepowaé jedno- lub obustronnie,
sporadycznie lub moze by¢ dziedziczona AD (2—4, 11). Szczelina
tarczy moze towarzyszy¢ nieprawidtowosciom innych narzadéw
(zespdt CHARGE: coloboma-ubytek, heart disease — wady serca,
choanal atresia — zaro$nigcie nozdrzy tylnych, mental retardation
— op6znienie rozwoju, genitourinary abnormalities — anomalie
uktadu moczowo-piciowego, ear abnormalities — zaburzenia stu-
chu) (3, 8). Nie stwierdzono zaleznosci miedzy wygladem tarczy
n. Il a ostro$cig wzroku. Dzieci, u ktérych wystepuje postac jed-
nostronna, w wieku przedszkolnym prezentuja ezotropie i anizo-
metropie. Jako powiklania mogg wystepowac¢ surowicze od-
warstwienie siatkdwki, rozwarstwienie siatkdwki, obrzek plamki
i neowaskularyzacja okofotarczowa naczyniéwki. Podobny obraz
kliniczny obserwuje sie¢ w przebiegu zespotu kwiatu powoju, tar-

Ryc. 2. Szczelina tarczy n. Il.
Fig. 2. Optic disc coloboma.

czy olbrzymiej lub w dotku rozwojowym tarczy oraz w przebiegu
zespotu Aicardiego (3, 6) (ryc. 2.).

Zespot kwiatu powoju w wigkszosci przypadkéw wystepu-
je jednostronnie i czesciej u kobiet. Wynika z nieprawidtowego
zamknigcia szczeliny kielicha wzrokowego lub rozwoju dystal-
nej jego czesci, towarzysza temu nieprawidiowos$ci naczyniowe
i neuroglej. Przypadki obuoczne mogg wspétwystepowac ze
znieksztatceniami $rodkowej cze$ci twarzy i zaburzeniami neu-
rologicznymi. Ostro$§¢ wzroku jest zazwyczaj obnizona i pogar-
sza sie. W 38% obserwuje sie surowicze odwarstwienie siat-
kéwki oraz neowaskularyzacje podsiatkéwkowa (24, 6, 8, 12)
(ryc. 3.).

Ryc. 3. Zespdt kwiatu powoju.
Fig. 3. Morning glory disc anomaly.

Dotek tarczy n. Il jest umiejscowiony najczesciej w dol-
nej skroniowej czesci tarczy. Wystepuje z czestoscig 1: 11000,
zwykle jednostronnie w 85%. Przewaznie spotykana jest postaé
sporadyczna, ale moze by¢ dziedziczony. Histopatologicznie ob-
serwuje sie defekt blaszki sitowej w obszarze dotka, ktéry ma
charakter przepukliny w postaci kolagenowej kieszonki zawiera-
jacej dysplastyczng neuroektodermalng tkanke siatkéwki i gle-
jowa. Moze przyjmowac¢ ksztatt okragly lub rzadziej tréjkatny.
W 25-75% przypadkéw rozwija sie surowicze odwarstwienie

Ryc. 4. Dofek tarczy n. Il. Brodawka Beigmeistera.

Fig. 4. Optic disc pit. Beigmeister’s papilla.
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siatkéwki, a w 59% obserwuje sig obecno$¢ tetnicy rzeskowo-
siatkéwkowej. Ostro$¢ wzroku typowo jest dobra, ale w 50%
obserwuje sie zmiany w polu widzenia w postaci powigkszenia
plamy $lepej wraz z paracentralnym fukowatym mroczkiem, na-
lezy to réznicowac z dotkiem nabytym stwierdzanym w przebie-
gu jaskry normalnego ci$nienia. Dotek tarczy n. Il sporadycznie
moze towarzyszy¢ przepuklinie podstawy mozgu i zespotowi
Aicardiego (3, 4, 6, 8, 13) (ryc. 4.).

Garbiak okototarczowy wystepuje sporadycznie, izolowa-
nie, zwykle jednostronnie. Powstaje w wyniku niekompletnego
réznicowania twardéwki z komérek tylnego grzebienia nerwo-
wego w 5. miesigcu cigzy. Wyglad tarczy n. Il i naczyn siat-
kowki jest zwykle prawidiowy. Ostro§¢ wzroku jest obnizona
najczes$ciej w przebiegu krétkowzrocznosci. W polu widzenia
moze pojawi¢ sie mroczek centrocekalny. Rzadko wspétistnie-
je z innymi wadami wrodzonymi lub chorobami uktadowymi
(PHACE syndrome — posterior fossa abnormalities or structural
brain abnormalities — wady tylnego dotu czaszki lub mézgu, he-
mangiomas of cervical facia region — naczyniaki szyjne, arterial
cerebrovascular anomalie — wady tetnicy szyjno-mézgowej,
cardiac defekt — wady serca, aorctic coarctation or aortal ab-
normalitis — koarktacja lub wady aorty, eye anomalie — wady
gatki ocznej). Powikianiem moze byé odwarstwienie siatkéwki
(2,3,7) (ryc. 5.).

Ryc. 5. Garbiak tarczy n. Il.

Fig. 5. Peripapillary staphyloma.

Dysplazja tarczy n. Il dotyczy tarczy znieksztaiconej, zmian
opisywanych w jej przebiegu nie mozna zakwalifikowa¢ do zad-
nej ze znanych anomalii (3, 7).

Anomalie zwiazane z nieprawidtowa tkanka na tarczy n. Il

Przetrwate widkna rdzenne sg wynikiem nieprawidiowej
mielinizacji czesci wiékien siatkdwki. Obserwowane sg u 0,3—
—0,6% populacji, obustronnie za$ wystepuja u 17-20% popula-
cji. Nieprawidtowosci te najczesciej sg umiejscowione w brze-
gach tarczy n. Il — gérnym i dolnym (81%). Wiékna rdzenne nie
powodujg objawoéw klinicznych, a pogorszenie ostrosci wzroku
moze by¢ spowodowane zajeciem plamki lub niedowidzeniem
w wyniku anizometropii z powodu wysokiej jednoocznej krot-
kowzrocznosci. W miejscu mielinizacji moga by¢ obserwowa-
ne poszerzenie plamy $lepej i mroczek. Towarzyszace choroby
uktadowe obejmujg NF 1 i zespdt Gorlina (2, 6, 7, 14) (ryc. 6.).

Ryc. 6. Wtdkna rdzenne.
Fig. 6. Myelinated nerve fibre layer.

Druzy tarczy nerwu wzrokowego zbudowane sg z materia-
tu hialinowo-wapniowego. U 0,3-3,4% populacji sg jawne klinicz-
nie i czesto wystepuja obustronnie. We wczesnym dziecinstwie
moga by¢ ukryte, wéwczas nasladujg obrzek tarczy. U % pa-
cjentéw obserwowane sg peryferyjne ubytki w polu widzenia.
Uposledzenie ostrosci wzroku zwykle postepuje powoli i asymp-
tomatycznie. Druzy moga wspotwystepowaé ze zwyrodnieniem
barwnikowym siatkéwki (RP), pasmami naczyniastymi oraz ze-
spofem Alagille’a. Powiklania wystepuja rzadko w postaci atrofii
widkien nerwowych, nowotworstwa naczyniéwkowego okototar-
czowego, zamknigcia $wiatta tetnicy i zyly $rodkowej siatkdwki,
krwawienia doszklistkowego, makulopatii surowiczej czy przed-
niej niedokrwiennej neuropatii n. Il (AION) (6, 7, 14) (ryc. 7.).

Ryc. 7. Druzy tarczy n. Il

Fig. 7. Optic disc drusen.

Tarcza Bergmeistera jest skutkiem niepetnego zaniku tet-
nicy ptodowej, w ktérym tkanka glejowa i przedsiatkéwkowe
beznaczyniowe btony sg umiejscowione przed tarcza n. Il. Wy-
stepuje jednostronnie (7, 15) (ryc. 4.).

Petla naczyniowa przedtarczowa jest anomalig naczyn
tetniczych siatkéwki. Rozciaga sie od tarczy n. Il w gigb ciafa
szklistego. Histopatologicznie stwierdzono potaczenie petli z tet-
nicg Srodkowa siatkdwki, brak blaszki elastycznej wewnetrznej,
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ostonke z tkanki tacznej. W wigkszo$ci przypadkéw obserwuije
sie wspolwystepowanie tetnicy rzeskowo-siatkdwkowej. Petla
naczyniowa wystepuje jednostronnie, w 10% przypadkéw ob-
serwuje sie niedrozno$¢ tetnicy siatkéwki zaopatrujgcej petle
lub krwotok do ciata szklistego (2) (ryc. 8.).

Ryc. 8. Petla naczyniowa.
Fig. 8. Prepapillary vascular loop.

Pigmentacja tarczy wystepuje jako wada izolowana lub
z niedorozwojem tarczy n. Il. Wynika z obecnosci nieregular-
nych, ziarnistych zZtogéw melaniny, ktdére sg zgromadzone przed
blaszka sitowg. Wystepuje bardzo rzadko, gtéwnie u dzieci z de-
lecjg chromosomu 17. i z zespotem Aicardiego. Przewaznie nie
powoduje obnizenia ostro$ci wzroku. Szare zabarwienie tarczy
wystepuje przejSciowo u wczesniakow i albinoséw (3) (ryc. 9.).

Ryc. 9. Pigmentacja okofotarczowa.

Fig. 9. Peripapillary pigmentation.

Patogeneza wrodzonej torbieli tarczy n. Il zwigzana jest
z powiekszeniem i poszerzeniem pierwotnej ostonki nerwu
w wyniku wrodzonego ubytku struktur gatki ocznej w tylnym
biegunie i przechodzeniem ptynu mdézgowo-rdzeniowego przez
nieprawidtowo zréznicowang tkanke. Wptyw podwyzszonego
ci$nienia wewnatrzczaszkowego na rozwdj tej patologii nie zo-
stat potwierdzony (16). Powstale meningocele penetrujg najcze-

$ciej w kierunku oczodotu. Badania histopatologiczne wykazaty,
ze torbiel moze by¢ zbudowana z siatkéwkowej tkanki glejowej
z proliferacjg komoérkowa, ktéra wywodzi sie z linii fibroblastéw,
gleju i piaszczaka (psammoma). Ponadto zaobserwowano,
ze pozostate struktury gatki ocznej w okolicy szczeliny tarczy
i torbieli moga wykazywaé nieprawidtowa budowe i sprzyjaé
powstawaniu opisywanych zmian (17). Zmiana jest podobna do
przepukliny oponowej tarczy n. Il (optic nerve head meningo-
cele — ONHM), ktéra obejmuje nieprawidiowosci umiejscowio-
ne w tylnym biegunie, takie jak torbiel arachnoidalna, wodniak
i otwory przestrzeni podpajeczyndéwkowej. Zmiany torbielowate
zwigzane s z poszerzeniem ostonki n. Il i przechodzeniem ptynu
moézgowo-rdzeniowego do powstatej przestrzeni. Wedtug nie-
ktérych badaczy patologia ta moze powstaé¢ na tle zmian po-
urazowych, pozapalnych, a takze guzéw nerwu wzrokowego.
Naturalny przebieg choroby nie jest jednoznacznie okreslony,
wigze sie to réwniez z niepewnym rokowaniem. Pacjenci z nad-
wzrocznoscig i faldami naczyniéwki wykazujg tendencje do ta-
godnego przebiegu, chociaz istnieje mozliwos$¢ utraty widzenia.
W niektdrych przypadkach zaleca sie chirurgiczne odbarczenie
n. ll, moze to wptywac korzystnie na zachowanie uzytecznej
ostrosci wzroku (16). Zmiany torbielowate tarczy n. Il mogg
wspoétwystepowaé z zespotem pustego siodta, glejakiem nerwu
wzrokowego i neurofibromatoza (11, 16, 17) (ryc. 10.).

Ryc. 10. Torbiel tarczy n. Il
Fig. 10. Optic disc cyst.

Whioski

Problematyka wad wrodzonych tarczy nerwu wzrokowego
pozostaje kontrowersyjna. Ich rzadkie wystepowanie i etiologia
w wiekszo$ci przypadkéw pozostajg nieznane. Rokowanie odno-
$nie do widzenia zalezy od rodzaju nieprawidtowos$ci. Anoma-
lie te moga wystepowac jedno- lub obustronnie. U pacjentéw
z wadami obustronnymi zazwyczaj wystepujg niska ostro$¢
wzroku i oczoplgs. Pogorszenie ostro$ci wzroku obserwuje sie
u pacjentéw z surowiczym odwarstwieniem siatkdwki, atrofig
tarczy lub neowaskularyzacjg podsiatkéwkowa powstatg w wy-
niku wytworzenia sig druz tarczy nerwu wzrokowego. Niekto-
re anomalie, np. widkna rdzenne, nie wykazujg cech progresiji.
Wady CUN oraz zaburzenia wielonarzagdowe czesto wspétistnie-
ja z wadami nerwu wzrokowego. Znieksztatcenie tarczy nerwu
wzrokowego lub mata tarcza towarzysza niedorozwojowi pétkul
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mozgu, przysadki, czy tez patologiom struktur wewnatrzczasz-
kowych (takich jak przegroda przezroczysta i ciato modzelowa-
te). Duza tarcza, ktora jest charakterystyczna dla zespotu kwiatu
powoju, moze wspbtwystepowac z przepukling moézgowa.

Wiekszo$¢ wad wrodzonych tarczy n. Il mozna zdiagnozo-

wac juz podczas pierwszego badania okulistycznego. Jesli te
nieprawidto$ci zostang potwierdzone, nalezy rozwaznie dobraé
takg forme terapii, ktéra zapobiegnie wystapieniu okulistycz-
nych powiktan czynno$ciowych i anatomicznych.
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