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Guz typu hamartoma nabtonka barwnikowego siatkéwki nalezy do bardzo rzadkich nowotworéw tagodnych, ktérych cechg cha-
rakterystyczng jest to, ze nie wzrastajg.

Celem pracy jest przedstawienie chorej na ten nowotwor, ktérg obserwowano w Katedrze i Klinice Okulistyki Uniwersytetu Me-
dycznego w Poznaniu. W 2008 roku 30-letnia kobieta zgtosita sie do naszego odrodka w celu zdiagnozowania przypadkowo wy-
krytego guza wewnatrzgatkowego prawego oka. Na podstawie badania przedmiotowego, badar obrazowych (ultrasonograficz-
nego, optycznej koherentnej tomografii, angiografii fluoresceinowej i indocyjaninowej), a takze udokumentowanego 4-letniego
okresu braku wzrostu nowotworu postawiono rozpoznanie: wrodzony guz nabfonka barwnikowego siatkdwki typu hamartoma.
Opisywany przypadek ilustruje, w jaki sposéb ww. badania w jednoznaczny sposdb pozwalajg zréznicowac takg zmiane z innymi
patologiami takimi jak przerost nabfonka barwnikowego siatkéwki czy czerniak naczyniéwki.

hamartoma nabtanka barwnikowego siatkéwki, angiografia fluoresceinowa, optyczna koherentna tomografia.

Retinal pigment epithelium hamartomas are rare, benign tumors, usually with no growth potential. The case of hamartoma
observed at the Ocular Oncology Service, Department of Ophthalmology, University of Medical Sciences in Poznan is presented.
In 2008 a 30-year-old woman presented with an asymptomatic choroidal pigmented lesion. Fundus evaluation revealed a lesion
typical of retinal pigment epithelium hamartoma. The optical coherence tomography, fluorescein angiography and indocyanine
green angiography results confirmed the diagnosis of retinal pigment epithelium hamartoma. No lesion growth was documen-
ted throughout the follow-up period of 4 years. Differential diagnosis between congenital retinal pigment epithelium hypertrophy

(congenital hypertrophy of the retinal pigment epithelium) or uveal melanoma was included in the report.

Key words:
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Zmiany rozrostowe nabtonka barwnikowego siatkéwki (re-
tinal pigment epithelium — RPE) s3 rzadkie. Mozna do nich za-
liczy¢ jego wrodzong hipertrofie (congenital hypertrophy of the
retinal pigment epithelium — CHRPE), wrodzony guz typu hamar-
toma, ztozony guz typu hamartoma siatkéwki i RPE oraz gruczo-
laka/gruczolakoraka RPE (1, 2).

Wrodzony guz typu hamartoma nabfonka barwnikowego
siatkéwki jest przyktadem bardzo rzadkiego fagodnego nowo-
tworu siatkéwki (3, 4). Jest to zaburzenie rozwojowe in loco
z tego samego listka zarodkowego co pozostata tkanka, sta-
nowigce atypowy produkt réznicowania. Jest to wrodzona hi-
perplazja, czyli zwigkszenie liczby komérek melanotycznych.
W badaniu przedmiotowym jest to zazwyczaj mata, czarna,
guzkowa zmiana o ostrych granicach, rozlewajaca sie na ksztatt

retinal pigment epithelium hamartoma, fluorescein angiography, optical coherence tomography.

grzyba na powierzchnig wewnetrznych warstw siatkowki. Wy-
stepuje czeSciej u kobiet, przy czym najcze$ciej umiejscawia
sie w okolicy dofeczka (2, 3). W odrdznieniu od przerostu RPE
naczynia siatkdwki sa maskowane przez zazwyczaj silnie ubar-
wiong zmiane, jest to szczegéinie dobrze widoczne w badaniu
angiografii fluoresceinowej (fluorescein angiography — FA) (2).
Hamartoma RPE po raz pierwszy opisat Laqua w 1981 roku (5).
Najwieksza liczebnie seria opisana w pi$miennictwie pochodzi
z doniesien Gassa z 1989 roku i dotyczy 9 przypadkdw (3). Gass
usystematyzowat klasyfikacje tych zmian i podzielit je na 3 typy
ze wzgledu na charakter wzrostu:
1. zmiany powierzchowne,
2. zmiany ze wzrostem przedsiatkdwkowym,
3. zmiany ze wzrostem przedsiatkéwkowym i powierzchowng
waskularyzacjg (2).
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Celem pracy jest przedstawienie przypadku 30-letniej pa-
cjentki, u ktérej zdiagnozowano wrodzony guz hamartoma na-
btonka barwnikowego siatkdwki o typie wzrostu przedsiatkdw-
kowego i powierzchownej waskularyzaciji.

Opis przypadku

W sierpniu 2008 roku do Poradni Onkologii Okulistycznej
Kliniki Okulistyki UM w Poznaniu zgtosita sie 30-letnia kobieta,
u ktérej podczas rutynowego badania okulistycznego stwier-
dzono silnie pigmentowana zmiang w okolicy plamki w oku
prawym. Pacjentka nie zgtaszata zadnych dolegliwos$ci narzadu
wzroku.

Badaniem klinicznym stwierdzono pefng ostro§¢ wazroku
w obojgu oczach. W okolicy plamki prawego oka stwierdzono
guzkowata zmiane barwy czarnej o wielko$ci okoto 3/, $rednicy
tarczy nerwu wzrokowego (ryc. 1a). W oku towarzyszacym nie
stwierdzono zadnych odchylen od stanu prawidiowego. Wy-
konano badania obrazowe: angiografie fluoresceinowsg, angio-
grafie indocyjaninowa (indocyanine green angiography — ICG),
ultrasonografie (USG) i OCT.

Badanie angiografii fluoresceinowej (ryc. 2a., b) uwidoczni-
to w fazie zylnej drobnoplamistg hiperfluorescencje w obrebie
zmiany, badanie angiografii indocyjaninowej (ryc. 2c) natomiast

Ryc. 1. Zdjecie kolorowe dna oka prawego — 2008 r. (a), 2012 (b). Silnie
ubarwiona zmiana w okolicy dofeczka o ostro odcinajgcych sie
granicach i bez cech wzrostu w obserwacii dtugoterminowe;.
Colour fundus photographs of the right eye from 2008 (a) and
2012 (b) show the intensely pigmented lesion situated close
to the foveola, with sharp, distinct margins. No growth was
documented in a long term follow-up.

Fig. 1.

Ryc. 2. Obraz angiografii fluoresceinowej w fazach wczesnych (a) i w
péznej fazie zylnej (b) oraz angiografii indocyjaninowej (c).
Fig. 2. Fluorescein angiography (FA) in early venous phase (a) and late

venous phase (b) and indocyanine green angiography (ICG) (c).

Ryc. 3. Obraz OCT — 2008 rok (a) i 2012 rok (b).

Fig. 3. OCT scans from 2008 (a) and 2012 (b).

wykazato w badanym oku blokowanie fluorescencji tta naczy-
niéwkowego przez barwnik. W badaniu USG stwierdzono nie-
wielkie wzmocnienie echogenno$ci w miejscu obserwowanej
zmiany, jednak jej grubo$¢ byta nieoznaczalna. W badaniu OCT
(ryc. 3a) zaobserwowano hiperreflektywne uniesienie siatkdwki
dajace efekt cienia oraz zaburzenie architektury warstw siat-
kowki w obrebie zmiany, a takze charakterystyczne pogrubienie
linii RPE.

Z powodu braku objawéw klinicznych oraz na podstawie
wynikéw badan obrazowych postawiono rozpoznanie: wrodzo-
ny hamartoma RPE o prawdopodobnie przedsiatkéwkowym ty-
pie wzrostu z powierzchowng waskularyzacjg wg Gassa. Podje-
to decyzje o kontynuacji obserwacji ambulatoryjne;.

W ciggu 3-letniej obserwacji, w trakcie ktérej prowadzono
badania kliniczne i dokumentacje fotograficzng (ryc. 1b) oraz ba-
dania dodatkowe (ryc. 3b), nie stwierdzono wzrostu zmiany. Cho-
ciaz wrodzony hamartoma RPE nie wymaga leczenia i rokuje do-
brze w odniesieniu do widzenia, pacjentka pozostaje pod opieka
Poradni Onkologii Okulistycznej Kliniki Okulistyki UM w Poznaniu.

Omowienie

Na podstawie badania przedmiotowego i badan dodatko-
wych rozpoznano u chorej guz typu hamartoma wywodzacy sie
z nabtonka barwnikowego siatkéwki. Zmiane charakteryzowaty
typowy obraz kliniczny oraz typowe umiejscowienie w tylnym
biegunie oka. Podobnie jak w opisach podobnych przypadkdéw
przedstawionych przez innych autoréw zmiana maskowata le-
zace ponizej naczynia siatkdwki (2) — zostato to uwidocznione
w badaniach angiograficznych i OCT (1, 2).

W fazie zylnej angiografii fluoresceinowej w obrebie zmiany
pojawita sie¢ drobnoplamista fluorescencja pochodzaca prawdo-
podobnie z powierzchownych naczyn, pozwala to ww. przypa-
dek zaliczy¢ do zmian o przedsiatkéwkowym typie wzrostu z po-
wierzchownym nowotwdrstwem naczyniowym.

Diagnostyka réznicowa hamartoma RPE obejmuje wrodzo-
ny przerost RPE (congenital hypertrophy of the retinal pigment
epithelium — CHRPE), ztozony hamartoma RPE i siatkdwki oraz
guz typu gruczolak/gruczolakorak RPE, a takze wtérng hyperpla-
zjie RPE. Wrodzony przerost RPE obejmuje tylko warstwe RPE,
pozwala to w tatwy sposéb wykluczyé te zmiane za pomoca
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badan obrazowych OCT czy angiografii (2). Wtdrna hiperplazja
RPE najcze$ciej obserwowana jest jako zmiana ubarwiona, cza-
sem o guzkowatym ksztaicie, klinicznie trudna do odrdznienia
od znamienia lub CHRPE w oczach z resztkowg funkcja i zapa-
leniem lub urazem przenikajagcym w wywiadzie (2, 6). Ztozony
hamartoma RPE i siatkdwki wystepuje najczesciej w lokaliza-
cjach obwodowej badz okototarczowej. Charakterystyczne dla
tej zmiany sg duze krete naczynia oraz glioza nadajgca guzowi
lekko szarawy odcien. Z kolei gruczolak bgdz gruczolakorak RPE
sg zmianami o réznorodnej prezentacii klinicznej, ale najczesciej
wykazujgcymi wzrost podczas diugoterminowej obserwacii.
Czesto guz tego typu powstaje w oczach po przebytym urazie,
procesie zapalnym lub na podtozu istniejgcej wczesniej hiperpla-
Zji RPE (2, 6).

Jak wspomniano powyzej, izolowany guz typu hamartoma
RPE jest niezwykle rzadki — w pi$miennictwie dostepne sg je-
dynie opisy pojedynczych przypadkéw (4, 5). Dotychczas nie
zaobserwowano przypadkéw transformacji w kierunku zmiany
Ztosliwej i — podobnie jak w naszym przypadku — wigkszo$¢
autoréw opisuje brak wzrostu w dtugoterminowych obserwa-
cjach (2, 3, 6). Wigkszo$¢ autoréw jest tez zgodna, ze diugofa-
lowa prognoza w odniesieniu do ostro$ci wzroku jest korzystna,
zwiaszcza w przypadku zmian okofodotkowych (4). W pi$mien-
nictwie opisano kilka przypadkéw hamartoma typu mieszanego
o lokalizacji podotkowej, w przebiegu ktérych obserwowano
obnizenie ostro$ci wzroku o niewyjasnionej przyczynie. Préby
leczenia chirurgicznego (chirurgia witreoretinalana) oraz wdro-
zona terapia fotodynamiczna nie przyniosty w zadnym z tych
przypadkéw poprawy funkcji leczonego oka (7).

W przypadku hamartoma RPE bardzo ciekawy opis awulsji
guza zaobserwowat Holz (8). Zmiana byta ,zawieszona” na na-
czyniu nad doteczkiem w biegunie tylnym, dajgc objawy ,rusza-
jacego sie cienia” w polu widzenia pacjenta. Autorzy przepro-
wadzili w tym przypadku zabieg pars plana witrektomii, podczas
ktdrej stosujac endodiatermig, oddzielili zmiane od dna oka. Ba-
danie histopatologiczne wykazato obecno$¢ guza zbudowanego
z hiperplastycznych komdrek nabtonka barwnikowego siatkéwki
i naczyn, to potwierdzito wstepne rozpoznanie.

Podsumowujac, zmiany typu hamartoma RPE sg niezwykle
rzadkim, ciekawym przyktadem tagodnych guzéw barwnikowych
tylnego bieguna gatki ocznej, ktére za pomoca wspdiczesnych
metod obrazowania stosunkowo fatwo mozna odrézni¢ od innych
nieprawidtowosci rozwijajgcych sie na poziomie RPE. Szczegdlnie
istotna jest diagnostyka réznicowa z czerniakiem naczyniéwki.
Odréznienie fagodnych zmian RPE od czerniaka naczyniéwki ma
istotne znaczenie dla podjecia wiasciwego postgpowania.

Pismiennictwo:

1. Wei W., Mo J., Jie Y., Li B.: Adenoma of the retinal pigment epi-
thelium: a report of 3 cases. Can. J. Ophthalmol. 2010; 45(2):
166-170.

2. Zografos L.. Hamartomes isolées de [I'épithelium pigmentaire
rétinien. W: Tumeurs intraoculaires. Société Frangaised Oph-
thalmologie et Masson, Paris 2002, 429-430.

3. Gass J.D.M.: Focalcongenitalanomalies of the retinal pigment
epithelium. Eye 1989; 3: 1-18.

4. Shukla D., Naresh K.B., Kim R.: Optical CoherenceTomography
In PresumedCongenital Simple Hamartoma of Retinal Pigment
Epithelium Brief Reports. American Journal of Ophthalmology
2005; 139: 134-136.

5. Madgula .M., Adatia F.A., Sagoo M.S., Wescott M.: Simple
Hamartoma of the retinal pigment epithelium in a man of Afri-
candescent” Correspondence. Can. J. Ophthalmol. 2009; 44:
£35-36.

6. Shields C.L., Shields J.A., Marr B.P, Sperber D.E., Gass J.M.D.:
Congenital Simple Hamartoma of the Retinal Pigment Epithe-
lium. Ophthalmology 2003; 110: 1005-1011.

7. Ciliers H., Alex C.: Photodynamictherapy with Verteporfin for
vascular leakage from a combined hamartoma of the retina and
retinal pigment epithelium. Letters to Editor, 2005: 186—187.

8. Holz F.G., Alexandridis E., Volcker H.E., Dithmar S., Grossniklaus
H.E.: SpontaneousincompleteAvulsion of JuxtafovealRetinal
Pigment Epithelial Hamartoma. Arch. Ophthalmologica 2001;
119: 903-907.

Praca wptyneta do Redakcji 24.04.2013 r. (1465)
Zakwalifikowano do druku 20.11.2013 r.

Adres do korespondenciji (Reprint requests to):
dr n. med. Celina Helak-tapaj
Zaktad Bioinformatyki i Biologii Obliczeniowej
Katedra Patomorfologii Klinicznej UM w Poznaniu
ul. Dtuga 1/2
61-848 Poznan
e-mail: anilec@poczta.fm

ISSN 0023-2157 Index 362646



