PRACE KAZUISTYCZNE

Obustronny kostniak naczyniowki
— opis przypadku

Bilateral choroidal osteoma — a case report

Justyna Jedrychowska-Jamhorska, Agnieszka Kulig-Stochmal, Anna Markiewicz, Barbara Jakuhowska,
Bozena Romanowska-Dixon

Katedra i Klinika Okulistyki i Onkologii Okulistycznej Uniwersytetu Jagielloriskiego Collegium Medicum w Krakowie
Kierownik: prof. dr hab. n. med. Bozena Romanowska-Dixon

Kostniak naczyniéwki jest fagodnym guzem wewnatrzgatkowym o charakterze choristoma, niezwykle rzadko spotykanym,
zwlaszcza obuocznie. Ujawnia sie w 2.—3. dekadzie zycia, szczegdlnie narazone sg kobiety. Gtéwnym jego powikfaniem jest roz-
wijajaca sie w /5 przypadkdw naczyniowa btona podsiatkéwkowa, ktéra moze by¢ przyczyng krwawienia. Z czasem w obrebie
guza pojawia sie stopniowo postepujgca dekalcyfikacja powodujgca atrofie nabfonka barwnikowego siatkéwki oraz deformacje
btony Brucha. Przedstawiamy przypadek 26-letniej kobiety, u ktdrej na podstawie badania klinicznego (biomikroskopii i posred-
niej oftalmoskopii) oraz badan obrazowych, obejmujgcych ultrasonografie, optyczng koherentng tomografie komputerowg i an-
giografie fluoresceinowa, rozpoznano obustronnego kostniaka naczyniéwki powikianego krwawieniem podsiatkéwkowym.
kostniak naczynidwki, neowaskularyzacja naczyniéwkowa, krwotok podsiatkéwkowy, dekalcyfikacja.

Choroidal osteoma is a an extremely rare (especially located bilaterally), benign, intraocular tumor, the type of choristoma. It oc-
curs between 2-3 decades of life, women are particularly vulnerable. The main complication in '/3 cases is a subretinal neova-
scularization which may cause bleeding. The gradually progressive decalcification develops within the tumour over time, which
causes atrophy of the retinal pigment epithelium and Bruch’s membrane deformity. The article presents a case of a 26-year-old
woman with bilateral choroidal osteoma complicated by subretinal hemorrhage; the diagnosis was based on clinical examina-
tion (biomicroscopy and indirect ophthalmoscopy) as well as specialised tests including: ultrasonography, optical coherence
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Kostniak naczyniéwki jest rzadkim, fagodnym, wolno rosna-
cym guzem wewnatrzgatkowym o charakterze choristoma, ujaw-
niajgcym sie gtéwnie u miodych kobiet w 2.-3. dekadzie zycia.
Zazwyczaj umiejscawia sie w tylnym biegunie okototarczowo lub
w pasmie tarczowo-plamkowym (1). W 75% przypadkéw wyste-
puje jednostronnie (2). Ryzyko wystapienia obuocznego kostnia-
ka naczyniéwki szacuje sie na 25% wszystkich przypadkéw, przy
czym zmiany w obojgu oczach pojawiajg sie w réznym czasie (3).
W ostatnim dziesiecioleciu ukazato sig niewiele prac opisujacych
to schorzenie (4-12). Najwigksze badanie, w wyniku ktérego
przedstawiono jedyng dostepng statystyke dotyczaca kostniaka
naczynidwki, przeprowadzono w Wills Eye Hospital. Na przestrze-
ni 26 lat odnotowano 74 przypadki kostniaka naczyniowki u 61
pacjentéw, w tym przypadki obustronne u 13 pacjentéw (13).
Biorac pod uwage czas trwania badania, mozemy sadzi¢, ze jest
to schorzenie niezwykle rzadkie.

Kostniak naczyniéwki najczesciej jest wykrywany przypadko-
wo. U wiekszo$ci pacjentéw przebieg choroby jest bezobjawowy,
a objawy takie jak pogorszenie ostro$ci wzroku lub metamor-
fopsje pojawiajg sie w przypadku wspétwystepowania powi-
ktan. Najpowazniejszym jest rozwijajagca sie w '/; przypadkéw
naczyniowa btona podsiatkéwkowa, ktdra moze by¢ przyczynag
krwawienia. Naturalng ewolucjg w obrebie guza jest stopniowo

choroidalosteoma, choroidal neovascularization, subretinal hemorrhage, decalcification.

postepujgca dekalcyfikacja, ktéra powoduje atrofie nabtonka
barwnikowego siatkéwki oraz deformacje btony Brucha.

Po raz pierwszy kostniak naczynidwki zostat opisany przez
Gassa i wsp. w 1978 roku (14). Kostniak jest guzem zbudowa-
nym z beleczek kostnych, osteoblastéw, osteoklastéw i naczy-
niowych przestrzeni jamistych (14, 15). W badaniu tomografii
komputerowej (computed tomography — TK) wykazuje taka
samg gestos¢ jak prawidtowa kos¢.

Kostniaka naczyniéwki nalezy réznicowaé z przerzutami od-
legtych nowotwordéw do naczyniéwki, bezbarwnikowym czer-
niakiem naczyniéwki, znamieniem naczyniéwki, metaplazjami
kostnymi mogacymi sie pojawi¢ w zwigzku z naczyniakami
naczynidwki, zwapnieniami naczyniéwkowo-twarddwkowymi,
gwiazdziakami (astrocytoma), zwyrodnieniem plamki zwigzanym
z wiekiem w stadium blizny oraz krwotokiem podsiatkéwkowym.

Cel
Celem pracy jest prezentacja przypadku chorej na obuoczne-
go kostniaka naczyniéwki.

Opis przypadku

Do naszej kliniki skierowano 26-letnig pacjentke, u ktdrej do-
szto do pogorszenia ostro$ci wzroku oka lewego, ze wstepnym
rozpoznaniem: ,dystrofia wrodzona siatkéwki obojga oczu”. Do-

ISSN 0023-2157 Index 362646




Obustronny kostniak naczyniéwki — opis przypadku

tychczas chora nie byta leczona okulistycznie, natomiast byfa
przewlekle leczona z powodu nadczynno$ci tarczycy. W badaniu
okulistycznym stwierdzono najlepiej skorygowang ostro$¢ wzro-
ku (best corrected visual acuity — BCVA) do dali: oka prawego
(OP) — 1,0, oka lewego (OL) — 0,8. Ostro$¢ wzroku obojga oczu
do blizy wynosita 0,5. W teScie Amslera OL zaobserwowano
krzywienie linii wokét punktu fiksacji, zaréwno pionowych, jak
i poziomych. W OP badanie nie wykazato zmian. Na dnie obojga
oczu stwierdzono dobrze odgraniczone ptaskie zmiany o niere-
gularnych granicach i barwie pomaranczowozéttej, umiejsco-
wione w pasmie tarczowo-plamkowym (ryc. 1a., 1b.).

Ryc. 1a., b. W tylnym biegunie obojga oczu dobrze ograniczony, rézowo-
-z6tty obszar odpowiadajacy kostniakowi naczynidwki.

Fig. 1a., b. Fundus of both eyes — pink-yellow areas of distinct margins
are visible within the posterior poles — choroidal osteoma.

Poniewaz ostro$¢ wzroku byta dobra, a w badaniu oftalmo-
skopii posredniej nie zaobserwowano cech mogacych sugerowaé
obecno$¢ neowaskularnej btony podsiatkéwkowej (choroidal
neovascularization — CNV), odstapiono od wykonania badania an-
giografii fluoresceinowej (AF, fluorescein angiography — FA). Ob-
raz kliniczny sugerowat rozpoznanie kostniaka naczynidéwki oboj-
ga oczu. Podjeto decyzje o okresowej obserwaciji obojga oczu.

Po pieciu miesigcach od pierwszej hospitalizacji chorg po-
nownie przyjeto do naszej kliniki, poniewaz doszto do nagtego
pogorszenia ostrosci wzroku OL, ktére odczufa tuz po przebu-
dzeniu. Dzien wczesniej kilkakrotnie wymiotowata z powodu
zatrucia pokarmowego. W badaniu okulistycznym stwierdzo-
no BCVA: OP - 1,0, OL - liczenie palcéw z 3 metrow. Ostro$é
wzroku do blizy: OP — 0,5, OL — nie czytafa tablic Snellena.
W badaniu dna OL w pas$mie tarczowo-plamkowym stwierdzo-
no obszar krwawienia podsiatkéwkowego w obrebie kostniaka
(ryc. 2a., 2b.). W badaniu dna OP nie uwidoczniono cech obec-
nosci btony neowaskularynej, obraz dna oka byt podobny jak
w badaniu wyj$ciowym. Badaniem ultrasonograficznym w OP
zobrazowano zmiang o wzmozonej echogenicznosci, ktéra byta
umiejscowiona przy tarczy nerwu wzrokowego (n. Il). Badanie
ultrasonograficzne OL ujawnito krwawienie podsiatkéwkowe
w obrebie zmiany o wzmozonej echogenicznosci (ryc. 3a., 3b.).
We weczesnych i pdznych fazach badania AF dna OP byta wi-
doczna rozproszona, plamista hiperfluorescencja. Badanie AF
dna OL uwidocznito cechy krwawienia podsiatkéwkowego (ryc.
4a.—c.). Wykonano takze angiografie indocyjaninowa (indocy-
an green angiography — ICG) — obraz badania wskazywat na
weczesng hipofluorescencje i pézny zastdj zieleni indocyjanino-
wej w tkance. Obraz kliniczny, ultrasonograficzny oraz diuzsza
obserwacja kliniczna pozwolity na rozpoznanie obustronnego
kostniaka naczyniéwki powiktanego w OL krwawieniem spowo-
dowanym najpewniej obecnoscig podsiatkdwkowej btony neo-
waskularnej. Zalecono leczenie przeciwkrwotoczne.

Ryc. 2a., b. W tylnym biegunie oka lewego obszar kostniaka powikta-
nego krwawieniem podsiatkdwkowym.

Fig. 2a., b. Left fundus — choroidal osteoma with subretinal hemorrha-
ge is present within the posterior pole.

Ryc. 3a., b. Ultrasonografia gatki ocznej prawej — zmiana o wzmozo-
nej echogenicznosci. Ultrasonografia gatki ocznej lewej —
krwawienie podsiatkéwkowe w obrebie zmiany o wzmozo-
nej echogenicznosci.

Fig. 3a., b. Ultrasonography of the right eye — hyperechogenic lesion.
Ultrasonography of the left eye — subretinal hemorrhage
within the hyperechogenic lesion.

Ryc. 4a.—c. Angiografia fluoresceinowa oka prawego — plamista hi-
perfluorescencja we wczesnych i péznych fazach badania.
Angiografia fluoresceinowa oka lewego — obszar hipofluo-
rescencji odpowiadajacy krwawieniu podsiatkéwkowemu
w obrebie zmiany.

Fig. 4a.—c. Fluorescein angiography of the right eye — spotted hyper-
fluorescence during the early and late phases of the pro-
cedure. Fluorescein angiography of the left eye — hipo-
fluorescent area within the lesion represents subretinal
hemorrhage.

Pacjentce wyznaczono termin kontrolnego badania okuli-
stycznego, na ktore sie nie zgtosita. Do naszej kliniki ponownie
zgtosita sie dopiero po pieciu latach.

Po 5-letniej przerwie poddano jg badaniu okulistycznemu
i stwierdzono najlepiej skorygowang ostro$¢ wzroku do dali OP —
1,0, OL — liczenie palcéw z 3 metréw. Ostro$¢ wzroku do blizy OP
wynosita 0,5, OL — nie czytata tablic Snellena. W badaniu dna OP
obserwowano przylegajgca do tarczy n. Il fososioworézowa zmiane
o $rednicy 3 DD. Badanie dna OL uwidocznito rozlegta zmiane bar-
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Ryc. 5a., b. W tylnym biegunie oka prawego dobrze odgraniczony ré-
zowoz6tty obszar odpowiadajacy kostniakowi naczyniéwki.
W tylnym biegunie oka lewego kostniak naczynidwki, ktéry
ulegt progresiji.

Fig. 5a., b. Right fundus — a pink-yellow area of distinct margins is
visible within the posterior pole — choroidal osteoma.
Left fundus — choroidal osteoma within the posterior pole
shows clinical features of progression.

Ryc. 6a., b. Ultrasonografia gatki ocznej prawej — zmiana 0 wzmozonej
echogeniczno$ci. Ultrasonografia gatki ocznej lewej — ob-
szar 0 wzmozonej echogenicznosci z zagtebieniem naczy-
nidwki.

Fig. 6a., b. Right eye ultrasound — hyperechogenic lesion. Left eye ul-
trasound — hyperechogenic area with choroidal excavation.

Ryc. 7a., b. Optyczna koherentna tomografia oka prawego — prawidto-
wa morfologia plamki. Optyczna koherentna tomografia oka
lewego — w obszarze plamkowym rozlegta blizna z atrofig
nabtonka barwnikowego.

Fig. 7a., b. Optical coherence tomography of the right eye — nor-
mal macular morphology. Optical coherence tomography
of the left eye — extensive macular scarring and retinal pig-
ment epithelial atrophy.

Ryc. 8a.—c. Angiografia fluoresceinowa obojga oczu — plamista hiper-
fluorescencja we wczesnych i pdznych fazach badania.

Fig. 8a.—c. Fluorescein angiography of the both eyes — spotted hyper-
fluorescence during the early and late phases of the proce-
dure.

wy bladorézowej. Zauwazono znaczna progresje kostniaka i zmiane
jego zabarwienia, te cechy wskazywaly, ze rozpoczat sie proces
dekalcyfikacji guza (ryc. 5a., 5b.). Badanie ultrasonograficzne OP
uwidocznito pofozony w okolicy tarczy n. Il obszar o wzmozonej
echogeniczno$ci, w OL natomiast obszar o wzmozonej echoge-
nicznosci z zagtebieniem naczyniéwki (ryc. 6a., 6b.). W badaniu
optycznej koherentnej tomografii (optical coherence tomography
— OCT) morfologia plamki w OP byta prawidtowa, w OL za$ w ob-
szarze plamkowym zobrazowano rozlegtg blizne z atrofig nabtonka
barwnikowego (ryc. 7a., 7b.). Angiografia fluoresceinowa obojga
oczu, we wczesnych i pdznych fazach badania, wykazata plamistg
hiperfluorescencije bez cech przecieku (ryc. 8a.—c.). Z powodu bra-
ku cech czynnej neowaskularyzaciji podsiatkéwkowej chorg zakwa-
lifikowano do okresowej obserwacji.

Omowienie

Kostniak naczyniéwki najczesciej jest rozpoznawany u mio-
dych kobiet. Zazwyczaj umiejscawia si¢ on w tylnym biegunie,
potwierdza to przypadek opisywanej przez nas pacjentki. Waz-
nym badaniem, ktére rozstrzyga o prawidtowym rozpoznaniu,
jest ultrasonografia gatki ocznej obrazujgca obszar 0 wzmozonej
echogenicznosci. We wczesnych fazach badania angiografii flu-
oresceinowej hiperfluorescencje wykazujg obszary dekalcyfikacji,
a w poéznych fazach obszary kalcyfikacji. Taki sam obraz odno-
towano u naszej chorej. W badaniu angiografii indocyjaninowe;j
hipofluorescencja charakteryzowaty sie zaréwno obszary kalcyfi-
kaciji, jak i dekalcyfikacji (1). Odwapnienie guza wystegpuje samo-
istnie, to minimalizuje jego wzrost, ale z drugiej strony powoduje
atrofie nabtonka barwnikowego siatkdwki oraz deformacje bto-
ny Brucha (1). Gtéwnymi przyczynami nagtego spadku ostro$ci
wzroku w przebiegu kostniaka moga by¢ surowicze odwarstwie-
nie siatkdwki lub krwawienie podsiatkéwkowe, obie przyczyny
sg uwarunkowane zaréwno wystepowaniem neowaskularyzacji
naczyniéwkowej, jak i jej brakiem (16). Skionno$¢ do krwotokéw
podsiatkéwkowych wynika z obecnos$ci btony podsiatkdwkowej
lub kruchych, patologicznych naczyh w obrebie guza oraz ich du-
zej zmienno$ci w procesie reorganizacji kostnej guza (17).
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Kostniak naczyniéwki az w 30% przypadkéw jest zwigzany
z wspodtwystepowaniem wtérnej neowaskularyzacji podsiat-
kéwkowej (18), a pojawienie si¢ bfony podsiatkéwkowej moze
wskazywa¢ na progresje guza (19).

Obecnie rekomendowana jest diugoterminowa obserwacja
chorych na kostniaka naczynidwki. Jezeli guz zagraza ekspansjg
w kierunku plamki, mozna zastosowac¢ baraz laserowy w celu za-
hamowania dekalcyfikacji. W pi§miennictwie istniejg pojedyncze
doniesienia wskazujgce, ze terapia fotodynamiczna (photodyna-
mic therapy — PDT) korzystnie oddziatuje na neowaskularyzacje
podsiatkéwkowa, lecz te ocene nalezy poprze¢ wynikami badan
przeprowadzonych z udziatem wiegkszej liczby chorych. Opisy-
wano takze préby leczenia neowaskularyzacji za pomocg iniekcji
doszklistkowych anty-VEGF (2, 20, 21) oraz zabiegéw chirurgicz-
nych usuwania podsiatkéwkowej btony neowaskularnej (22, 23).

Podsumowanie

Kostniak naczynidwki jest tagodnym, wolno rosngcym gu-
zem, rozpoznawanym gtéwnie u miodych kobiet. Umiejscawia
sie w tylnym biegunie gatki ocznej. Jego charakterystyczne ce-
chy uwidacznia obraz badania oftalmoskopowego, lecz w celu
potwierdzenia rozpoznania wskazane jest wykonanie badania
ultrasonograficznego, w ktérym zmiana wykazuje wzmozong
echogeniczno$¢. Z biegiem czasu dochodzi do stopniowo poste-
pujacego odwapnienia wewnatrz guza, jest to dobrze widoczne
w obrazie badan: ultrasonograficznego, angiografii fluoresce-
inowej oraz optycznej koherentnej tomografii. Obecno$¢ btony
podsiatkéwkowej, zagrazajacej krwawieniem, jest najczestszym
i najgrozniejszym powiktaniem towarzyszgcym kostniakowi na-
czynidwki gatki ocznej.
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