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Czerniak btony naczyniowej u chorych z oczng
lub oczno-skorng melanocytoz

Uveal melanoma in patients with ocular or oculodermal melanocytosis
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Summary:

Purpose: To describe patients with ocular or oculodermal melanocytosis and uveal melanoma.

Stowa kluczowe:

Material and methods: In Departament of Ophthalmology in Krakow 4 patients with ocular and 1 with oculodermal melanocyto-
sis and uveal melanoma were diagnosed.

Results: In 4 patients with ocular melanocytosis and 1 with oculodermal melanocytosis the uveal melanoma was recognized
and treated. Brachytherapy was used in 3 person, transcleral tumour resection in one case and in one enucleation was perfor-
med. During follow—up in two patients metastases to the liver were found.

Conclusions: Patients with ocular and oculodermal melanocytosis should be regularly controled ophthalmoscopically for the oc-
currence of uveal melanoma.
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Czerniak btony naczyniowej jest najczestszym pierwotnym
nowotworem wewnatrzgatkowym u ludzi dorostych. W 85%
przypadkéw rozwija sie w naczyniéwce, w 9% — w ciele rze-
skowym i w 6% — w teczéwece (1,2,3). Istotnymi zaburzeniami,
ktdre sg zwigzane z rozwojem czerniaka btony naczyniowej albo
do niego predysponujg, sg znamiona naczynidwki, oczna lub
oczno-skérna melanocytoza, zesp6t znamion dysplastycznych
oraz neurofibromatoza typu 1. (4,5). W roku 1861 Hulke po raz
pierwszy opisat przypadek czerniaka btony naczyniowej zwia-
zanego z oczno-skérng melanocytozg (6). Melanocytoza oczna
charakteryzuje sie klinicznie nadmiernym ubarwieniem nadtwar-
déweki, twardéwki i btony naczyniowej gatki ocznej, co jest spo-
wodowane wzrostem liczby, wielko$ci i pigmentacji melanocy-
téw w tych obszarach (4,6,7,8,9,10,11). Jezeli zajeta jest takze
skéra wzdtuz przebiegu nerwu tréjdzielnego, schorzenie to nosi
nazwe melanocytozy oczno-skérnej (znamig Oty) i moze powo-
dowaé przebarwienia w okolicy powiek, skroni, czota. W obu
przypadkach moze wspétwystepowaé zajecie oczodotu, opon
mdzgowych, $luzéwki nosa i ust (5,7,8,12). W materiale Gonde-
ra i wsp. badania histopatologiczne zajetych przez melanocyto-
ze tkanek wykazaly wzrost liczby melanocytéw obtadowanych
duzg iloscig barwnika w tych obszarach. Podobny obraz obser-
wuje sie w przypadkach znamienia biekitnego, plamy mongol-
skiej i melanocytomy (7).

Materiat
W krakowskiej Klinice Okulistyki i Onkologii Okulistycznej
CM UJ w latach 1991-2006 leczono 4 chorych z oczng i 1 chorg

ocular melanocytosis, oculodermal melanocytosis, uveal melanoma, brachytherapy, enucleatio.

z oczno-skérng melanocytozg z powodu czerniaka bfony naczy-
niowe;.

Przypadek 1.

Chora, lat 29, zgtosita sie do Kliniki Okulistyki CM UJ w Kra-
kowie z podejrzeniem guza wewnatrzgatkowego oka prawego.
W wywiadzie podawata obecno$¢ ciemnego ubarwienia na
twardéwce i inny kolor teczéwki od wczesnego dziecinstwa.
Woywiad rodzinny w kierunku choréb nowotworowych byt ujem-
ny. W badaniu okulistycznym stwierdzono ostro§¢ wzroku w dal
oka prawego 0,1 bez korekcji, ostro§¢ wzroku do blizy tego oka
1,0 bez korekcji, a ponadto prawidiowa ostro$¢ wzroku do dali
i blizy oka lewego (badane na tablicach Snellena). Ci$nienie
wewnatrzgatkowe wynosito w obojgu oczach 18 mmHg. W ba-
daniu przedniego odcinka oka prawego stwierdzono poszerzone
naczynia nadtwarddwki, melanocytoze twarddwki, teczéwke
koloru brazowego i w jej obrebie liczne znamiona. W badaniu
przedniego odcinka i dna oka lewego nie stwierdzono patologii.
W badaniu dna oka prawego w kwadrancie skroniowym gor-
nym stwierdzono obecno$¢ brunatnego guza naczyniéwki i ciata
rzeskowego o klinicznych cechach czerniaka, $rednicy podsta-
wy 12 mm i grubosci 8 mm. Chorej wykonano napromienianie
guza radioaktywnym izotopem kobaltu (%°Co). W okresie 4-let-
niej obserwacji zmniejszyta sie wielko§¢ guza ($rednica podsta-
wy 10 mm i grubo$ci 5 mm). Chora zmarta z powodu przerzu-
téw do watroby 58 miesiecy po rozpoznaniu.

Przypadek 2.

Chora, lat 50, zgtosita sie do Kliniki Okulistyki CM UJ w Kra-
kowie z podejrzeniem guza wewnatrzgatkowego oka prawe-
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go. W wywiadzie podawata ciemne ubarwienie powierzchni
oka prawego od urodzenia. Pacjentka od 12 lat byta leczona
z powodu nadczynno$ci tarczycy, byta tez operowana z powo-
du dysplazji nabtonkowej macicy $redniego stopnia. W badaniu
okulistycznym stwierdzono ostro§¢ wzroku w dal obojga oczu
1,0 bez korekcji oraz petng ostro§¢ wzroku do blizy z korekcja
(badane na tablicach Snellena). Cisnienie wewnatrzgatkowe
wynosifo w obojgu oczach 12 mmHg. W badaniu przedniego
odcinka oka prawego stwierdzono melanocytoze twarddéwki
i réznobarwnos$¢ teczéwek. Przedni odcinek i dno lewego oka
byly bez patologicznych zmian. W dnie oka prawego, w kwa-
drancie skroniowym gérnym, w potudnikach godziny 8,30-11
stwierdzono obecno$¢ szarawo-zéttawego guza, z towarzysza-
cym odwarstwieniem siatkéweki (klinicznie czerniak naczynidwki
i ciafa rzeskowego). W badaniu ultrasonograficznym guz miat
wielko$¢ 11 x 10,5 x 5 mm i $rednig echogeniczno$¢. Chorg
zakwalifikowano do leczenia brachyterapig jodowg (125-1). Za-
stosowano dawke na szczyt guza 100 Gy, czas aplikacji wynosit
5 dni i 3 godziny. W okresie 16 miesigcy po leczeniu obserwo-
wano catkowite zbliznowacenie guza. Po 3 latach stwierdzono
zaéme poczatkowa i retinopatie popromienng nieproliferacyjna.
Zmiany w watrobie o charakterze przerzutowym rozpoznano 76
miesiecy po leczeniu.

Przypadek 3.

Chory, lat 40, zgtosit sie do Kliniki Okulistyki CM UJ w Kra-
kowie z podejrzeniem guza wewnatrzgatkowego oka lewego.
W wywiadzie podawat ciemne ubarwienie powierzchni lewego
oka od urodzenia. W badaniu okulistycznym stwierdzono ostro$¢
wzroku w dal oka prawego 1,0 bez korekcji, oka lewego 1,0
z korekcjg i petng ostro§¢ wzroku do blizy z korekcjg (badane
na tablicach Snellena). Ci$nienie wewnatrzgatkowe obojga oczu
wynosito 14 mmHg. W badaniu przedniego odcinka oka lewego
stwierdzono rozlegtg melanocytoze twardéwki. Przedni odcinek
i dno prawego oka byly bez patologicznych zmian. W dnie oka
lewego, w kwadrancie nosowym gornym, w potudnikach godzi-
ny 9-12 byt widoczny szarawozéttawy guz. Chorego zakwalifiko-
wano do zabiegu przeztwardéwkowego wycigcia guza i nastepo-
wego napromieniania radioaktywnym izotopem rutenu ('°Ru).
Rozmiary guza po wycieciu wynosity 15 x 10 x 8 mm. W ba-
daniu histopatologicznym stwierdzono czerniak ciata rzeskowego,
wediug Callendera typu mieszanego, bardzo silnie ubarwiony.
Nowotwoér bardzo powierzchownie i ogniskowo naciekat twar-
déwke, marginesy operacyjne byly zachowane. W okresie 5 lat
po leczeniu w obszarze przylegajagcym do poprzednio usunigtego
guza pojawito sie podejrzane zgrubienie. Zastosowano powtdrne
napromienianie z uzyciem aplikatora rutenowego. Po roku zaob-
serwowano, ze poddana brachyterapii zmiana wykazuje powolny
wzrost; wykonano powtdrne napromienianie radioaktywnym jo-
dem ("% ). W okresie 72 miesigcy od leczenia stwierdzono prze-
rzuty w watrobie. Pacjent jest w trakcie chemioterapii.

Przypadek 4.

Chora, lat 36, zgtosita sie do Kliniki Okulistyki CM UJ
w Krakowie z powodu guza wewnatrzgatkowego oka lewego.
Stwierdzono petng ostro§¢ wzroku w dal i do blizy oka prawego,
a w lewym oku znaczne obnizenie ostro$ci wzroku (w dal chora
liczyta palce przed okiem, a do blizy nie czytata tekstu). Cisnie-
nie wewnatrzgatkowe w obojgu oczach byto prawidtowe. W ba-
daniu przedniego odcinka oka lewego stwierdzono poszerzone

Ryc. 1a. Przypadek 4. Nadmierna pigmentacja w obszarze przedniego
odcinka gatki ocznej lewe;.

Fig. 1a. Case 4. Anterior segment of the left eye showing episcleral
pigmentation.

Ryc. 1b. Przypadek 4. Guz wewnatrzgatkowy w badaniu ultrasonogra-
ficznym.
Fig. 1b. Case 4. B-scan ultrasonography showing intraocular tumor.

Ryc. 1c. Przypadek 4. Fotografia gatki ocznej z widoczng hiperpigmen-
tacja twardéwki.
Fig. 1c. Case 4. Photograph of globe showing episcleral pigmentation.

ISSN 0023-2157 Index 362646




Czerniak btony naczyniowej u chorych z oczng lub oczno-skérng melanocytoza

Ryc. 1d. Przypadek 4. Badanie histopatologiczne uwidocznione komdrki
czerniaka.
Fig. 1d. Case 4. Histopathologic examination showing melanoma cells.

naczynia nadtwardéwki i melanocytoze twardéwki (ryc. 1a).
W badaniu przedniego odcinka oka prawego nie zaobserwo-
wano patologii, natomiast w dnie tego oka rozpoznano rozwar-
stwienie siatkdwki. Na obwodzie dna oka lewego w okolicy
skroniowej stwierdzono obecnos$¢ brunatnego guza naczynidwki
i ciata rzeskowego, ktérego wielko$¢ w ocenie ultrasonograficz-
nej wynosita 14,4 x 13,5 x 12,3 mm (ryc. 2b). Chorej usunigto
gatke oczng lewa, a wynik badania histopatologicznego po-
twierdzit rozpoznanie czerniaka ciata rzgeskowego i naczynidwki,
wedfug Callendera typu nabtonkowatokomdrkowego (ryc. 2c).
Nowotwor naciekat twardéwke do 3/, grubos$ci od strony we-
wnetrznej, a w $wietle pojedynczych naczyn stwierdzano za-
tory z komérek czerniaka (ryc. 2d). Naciek czerniaka dochodzit
w bezposrednie sgsiedztwo tarczy nerwu wzrokowego, ale jej
nie naciekat. Chora pozostaje w obserwacji od 14 miesiecy, bez
zmian o charakterze przerzutowym.

Przypadek 5.

Chora 77-letnia zgtosita sie¢ do Kliniki Okulistyki CM UJ
w Krakowie z rozpoznaniem guza wewnatrzgatkowego oka pra-
wego. Cztery lata wczesniej pacjentka przebyta zawat mig$nia
sercowego. W wywiadzie podawata obecno$¢ ciemnego ubar-
wienia skory okolicy powieki gdrnej i dolnej, twardéwki i inny
kolor teczéwki tego oka od wczesnego dziecinstwa. W badaniu
okulistycznym stwierdzono ostro$¢ wzroku w dal oka prawego
ruchy reki przed okiem i 0,3 bez korekcji oka lewego, do blizy

Ryc. 2a, b. Przypadek 5. Nadmierna pigmentacja w obszarze przedniego
odcinka gatki ocznej prawe;.

Fig. 2a, b. Case 5. Anterior segment of the right eye showing episcleral
pigmentation.

Ryc. 2c, d. Przypadek 5. Nadmierna pigmentacja skory powiek gornej i
dolnej oka prawego.

Fig. 2¢, d. Case 5. Periorbital hyperpigmentation of the skin of the right
eye.

oko prawe — nie czyta, prawidiowa ostro$¢ wzroku oka lewego.
Cisnienie wewnatrzgatkowe w obojgu oczach byto prawidfowe.
W badaniu przedniego odcinka oka prawego stwierdzono me-
lanocytoze gérnej i dolnej powieki, poszerzone naczynia nad-
twardowki, melanocytoze twarddéwki, liczne zmiany barwniko-
we na teczowce oraz zaémienia podtorebkowe tylne i jgdrowe
(ryc. 2a, b, ¢, d). W badaniu przedniego odcinka oka lewego
poza zaémieniami w soczewce hie zaobserwowano patologii.
Na obwodzie dna oka lewego, w kwadrancie nosowym gérnym,
stwierdzono obecno$é brunatnego guza naczyniéwki i ciata rze-
skowego o klinicznych cechach czerniaka, odwarstwienie siat-
kowki i liczne krwawienia do ciafa szklistego. W badaniu ultra-
sonograficznym guz miat wielko$¢ 17 x 17 x 12 mm. Ze wzgledu
na wiek chorej i stan ogdiny, pomimo duzych rozmiaréw guza,
zdecydowano o napromienianiu guza izotopem jodu ('#l). Chora
pozostaje w obserwacji od 3 miesiecy.

Dyskusja

Oczna i oczno-skdérna melanocytoza jest wrodzonym scho-
rzeniem czestym u rasy orientalnej, natomiast w biatej populac;ji
wystepuje tylko u okofo 0,04% (5,7,8,12). W pi$miennictwie
ocenia sie, ze okoto 1,4% chorych z czerniakiem btony naczy-
niowej ma oczng lub oczno-skérng melanocytoze, co wskazuje,
ze jest ona 35 razy czestsza w tej grupie niz u reszty populacji,
wg poréwnania (6,7,8,9). Singh i wsp. stwierdzili, ze czerniak
btony naczyniowej moze rozwing¢ sie u jednego na 400 pacjen-
téw z oczno-skdrng melanocytoza, co stanowi znacznie wiekszg
czesto$¢é w poréwnaniu z populacjg ogding (1 z 13000) (5).

Wielu autoréw wskazuje na zwigzek miedzy melanocytozg
a czerniakiem bfony naczyniowe;j (6,7,8). Istotng kwestig wydaje
sie mtody wiek chorych, u ktérych rozpoznawany jest czerniak
(4,12). Verdaguer opisat 7 przypadkéw czerniaka naczyniéwki
u pacjentéw w wieku ponizej 20. roku zycia, u 4 stwierdzono tak-
ze oczng melanocytoze (13). W naszym materiale 3 chorych byto
w wieku od 29. do 40. roku zycia. W pi$miennictwie $redni wiek
rozpoznania czerniaka bfony naczyniowej wynosi 55 lat (2).

Wielu autoréw zauwazylo, ze jezeli czerniak wystepuje u cho-
rych z melanocytoza, to wtasnie w oku objetym tym schorzeniem,
a nie w drugim (7,8,10,12). Zalezno$¢ te zaobserwowali$my réw-
niez u naszych chorych. Blodi kwestionuje powyzsze zaleznosci,
opierajac sie na jednym przypadku pacjenta z oczng melanocyto-
z3, u ktérego stwierdzono czerniaka w drugim oku (14).

Zaobserwowano takze, ze jezeli melanocytoza zajmuje okre-
$lony sektor gatki ocznej, w tym obszarze pojawia sig czerniak
wewnatrzgatkowy (6).
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Kolejnym argumentem przemawiajgcym za zwigzkiem tych
dwdch schorzen sg przypadki obuocznego lub wieloognisko-
wego czerniaka opisane u chorych z melanocytoza (6,9). Singh
i wsp. w swoim materiale stwierdzili melanocytoze w obojgu
oczach u 14 chorych, wéréd ktdérych u 2 rozwinat sie obuoczny
guz (6).

W pismiennictwie przedstawiano takze przypadki czerniaka
oczodotu, centralnego systemu nerwowego i skory, ktére moga
wystepowac u 0s6éb z oczno-skérng melanocytozg (6,7,8).

W naszym materiale zastanawiajacy jest fakt, ze wszystkie
guzy zajmowaty naczyniéwke i ciato rzgeskowe. W materiale Sin-
gha i wsp. tylko 12 guzéw to czerniaki ciata rzeskowego i naczy-
niéwki, pozostate 44 byty umiejscowione w naczynidwece (6).

W leczeniu czerniaka u chorych z melanocytozg oczng lub
oczno-skérng wykorzystuje sie wszystkie dostepne metody.
U naszych chorych zastosowali§my terapie zalezng od wielko$ci
guza, jego lokalizacji i indywidualnych uwarunkowan, takich jak
wiek i stan ogdlny pacjenta.

Chorzy z melanocytoza powinni by¢ regularnie badani okuli-
stycznie w celu wczesnego wykrycia czerniaka, ktéry moze sie
umiejscawia¢ w galce ocznej, oczodole, centralnym systemie
nerwowym lub skarze (7,8,10).

Pismiennictwo:

1. Tucker MA, Hartge P, Shields JA: Epidemiology of intraocular
melanoma. Cancer Research, Vol 102, Springer-Verlag Berlin
Heidelberg 1986, 159-161.

2. Singh AD, Topham A: Incidence of uveal melanoma in the Unit-
ed States; 1973-1997. Ophthalmology 2003, 110, 956-961.

3. Zygulska-Mach H: Epidemiologia. Czerniak zfosliwy. Termedia,
Poznan 1998, 145-147.

4, Gunduz K, Shields JA, Shields CL, Eagle RC: Choroidal mela-
noma in a 14-year-old patient with ocular melanocytosis. Arch.
Ophthalmol 1998, 116, 1112-1114.

10.

11.

12.

14.

Shields JA, Shields C, Leagle RC, Santos C, Singh AD: Ma-
lignant melanoma arising from a large uveal melanocytoma in
a patients with oculodermal melanocytosis. Arch Ophthalmol
2000, 118, 990-993.

Singh AD, De Potter P, Fijal BA, Shields CL, Shields JA, Elston
RC: Lifetime prevalence of uveal melanoma in white patients
with oculo(dermal) melanocytosis. Ophthalmology 1998, 105,
195-198.

Gonder JR, Shields JA, Albert DM: Malignant melanoma of the
choroid associated with oculodermal melanocytosis. Ophthal-
mology 1981, 88, 372-376.

Gonder JR, Shields JA, Albert DM: Uveal melanoma associated
with ocular and oculodermal melanocytosis. Ophthalmology
1982, 89, 953-960.

Honavar SG, Shields CL, Singh AD, Demirci H, Rutledge BK,
Shields JA, Eagle RC: Two discrete choroidal melanoma in an
eye with ocular melanocytosis. Surv Ophthalmol 2002, 47, 36-41.
Toivonen P, Kivela T: Malignant uveal melanoma in ocular mela-
nocytosis. Ophthalmology 1998, 105, 195-198.

Harry J, Missob G: Clinical Ophthalmic Pathology. Butterworth-
Heinemann 2001, 182.

Infante de German-Ribon R, Singh AD, Arevalo JF, Driebe W,
Eskin T: Choroidal melanoma with oculodermal melanocytosisin
Hispanic patients. Am J Ophthalmol 1999, 128, 251-253.

. Verdaguer J Jr.: Prepuberal and puberal melanomas in ophthal-

mology. Am J Ophthalmol 1965, 60, 1002-1011.
Blodi FC: Ocular melanocytosis and melanoma. Am J of Oph-
thalmol 1975, 80, 389-395.

Praca prezentowana w formie plakatu elektronicznego
na Kongresie SOE/ AAO 2007 w Wiedniu.

Praca wptyneta do Redakcji 20.12.2007 r. (1010)
Zakwalifikowano do druku 20.10.2008 r.

Adres do korespondencii (Reprint requests to):
dr n. med. Ilwona Szuscik
ul. Czwartakéw 10
30-395 Krakow
iszuscik@mp.p

ISSN 0023-2157 Index 362646




