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Podwichnigcie soczewki jako objaw nabloniaka
rdzeniowego (medulloepithelioma) u 13-letniego
chiopca — opis przypadku

Lens subluxation as a sign of medulloepithelioma in 13 years hoy — case report
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Summary:

The paper presents the case of the 13 years old boy with the deterioration of vision acuity of the right eye, caused by lens sub-

luxation. The condition was caused by tumour of ciliary body. Additional tests: USG, UBM, CT did not resolve diagnostic doubts.
After the biopsy medulloephitelioma was diagnosed and the decision of the eye enucleation was made. Histopathological ex-

amination confirmed the diagnosis.
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Podwichnigcie soczewki moze by¢ objawem chordb ukia-
dowych, jak i izolowanej patologii gatki ocznej. Najczestsza
przyczyng podwichnigecia soczewki jest zespét Marfana. Objaw
ten moze wystepowaé réwniez w innych schorzeniach ukfado-
wych, takich jak: homocystynuria, zespét Weilla—Marchesanie-
go, zespdt Ehlersa—Danlosa, zespdt Sticklera. W tych przypad-
kach podwichnigcie soczewki obserwuje sie zwykle w obojgu
oczach. Rzadziej wystepujace jednooczne podwichnigcie so-
czewki z obnizeniem ostrosci wzroku moze by¢ efektem urazu
oka lub obecno$ci guza wewnatrzgatkowego.

Celem pracy jest przedstawienie pacjenta z podwichnigciem
soczewki i nastepowym obnizeniem ostrosci wzroku w przebie-
gu rzadko wystepujgcego wewnatrzgatkowego zto$liwego guza
— nabtoniaka rdzeniowego (medulloepithelioma).

Opis przypadku

13-letni chtopiec zostat przyjety do kliniki z powodu gorszego
widzenia okiem prawym, zauwazonego przypadkowo podczas
zabawy. Ostro$¢ wzroku wynosita odpowiednio: V.0.d.=0,3
knp; Sn.o.d. 1,5/30 cm knp, V.0.s.=1,0, Sn.o.s. 0,5/30 cm,
a ci$nienie $rédgatkowe: T.0.d.=19 mmHg, T.0.s.=15 mmHg.
W oku prawym stwierdzono niewielkie uwypuklenie teczéwki
do komory przedniej na godzinach 12-2. Po rozszerzeniu Zrenicy
uwidoczniono podwichnigcie soczewki w kierunku dolnoskro-
niowym oraz ciemno zabarwiony guz z obecno$cig torbieli na
powierzchni (ryc.1), obejmujgcy obszar 3-4 godzin zegarowych
odpowiadajgcych miejscu uwypuklenia teczéwki. Guz wypet-
niat cze$¢ komory tylnej oka oraz naciekat obwodowg cze$é
btony naczyniowej i powodowat ptaskie odwarstwienie oko-
licznej obwodowej czesci siatkéwki (ryc. 2). W badaniu USG
byly widoczne echa w nosowej gérnej, obwodowej czesci ko-
mory szklistej, odpowiadajace patologicznej masie w obrebie
btony naczyniowej, o dyskowatym ksztafcie, z towarzyszacym

medulloepithelioma, guz wewnatrzgatkowy, podwichniecie soczewki.
medulloepithelioma, intraocular tumor, subluxation of lens.

ptaskim odwarstwieniem siatkéwki (ryc. 3). Przeprowadzo-
ne badanie UBM wykazato istnienie hiperechogenicznej masy
z licznymi torbielami w obrebie ciata rzeskowego na godzinach
12-3 (ryc. 4). W tomografii komputerowej stwierdzono w ob-
rebie gatki ocznej prawej obecno$¢ masy o wymiarach 0,9 x
1,0 cm i gestosci tkankowej 45 jH, ulegajacej niejednorodnemu
wzmocnieniu kontrastowemu do 55-60 jH (ryc. 5). Poniewaz
obraz kliniczny nie byt jednoznaczny, zdecydowano si¢ na wy-
konanie przeztwardéwkowej biopsji. Badanie histopatologiczne
wycinka sugerowato rozpoznanie: medulloepithelioma. Pacjenta
zakwalifikowano do usunigcia gatki ocznej. Operacje wykonano
z wszczepem oczodofowym (Medpor 18 mm). Badanie histopa-
tologiczne usunietej gatki potwierdzito wcze$niejsze rozpozna-
nie: medulloepithelioma bez naciekania twardéwki. W ciggu 6-
letniej obserwacji okulistycznej i onkologicznej nie stwierdzono
Wznowy procesu howotworowego.

Omowienie

Nabtoniak rdzeniowy (medulloepithelioma, diktyoma) jest
rzadkim, wolno rosngcym ztosliwym guzem, zbudowanym z ni-
sko zréznicowanych neuroektodermalnych komérek, wywodza-
cych sig zwykle z bezbarwnikowego nabtonka ciata rzeskowego.
Rzadziej medulloepithelioma moze wyrasta¢ z nerwu wzrokowe-
go i siatkéwki (1, 2). Choroba jest zwykle jednooczna, opisano
jednak pojedyncze przypadki obustronnie wystepujacego guza
(3). Pierwsze objawy pojawiajg sie najczesciej w 1. dekadzie zy-
cia ($redni wiek pacjenta kwalifikowanego do enukleacji gatki to
5. rok zycia). Do najczesciej obserwowanych objawdéw naleza:
pogorszenie ostrosci widzenia, bél (spowodowany jaskrg), nie-
regularna Zrenica, biata Zrenica (leucocoria), wytrzeszcz, prze-
krwienie teczowki, zezowanie. W badaniu klinicznym stwierdza
sie guz ciala rzeskowego i teczowki o jasnorézowym zabar-
wieniu, czesto z obecnoscig torbieli wypetnionych materiatem

ISSN 0023-2157 Index 362646



Wouciech Hautz, BarBaARA CHipczyriska, IMiRostAWA GRAEEK

Ryc. 1. Widoczne podwichnigcie soczewki spowodowane przez guz
wyrastajacy z ciata rzgskowego. Na powierzchni guza widocz-
ne torbiele.

Lens subluxation caused by ciliary body tumour. Visible cysts
on the surface of tumour.

Fig. 1.

Ryc. 2. Widoczny guz naciekajgcy obwodowg czg$¢ naczynidwki.

Fig. 2. Visible tumour involving periphery of choroid.

przypominajgcym ciato szkliste. W okolicy guza mogg wyste-
powaé btony cyklityczne, ktére utworzone sg z konglomeratéw
komérek nowotworowych (4). Rzadziej obserwuje si¢ zaéme,
neowaskularyzacje teczéwki z wtdrng jaskra (5), odwarstwienie
siatkéwki, krwotok do ciata szklistego, krew w komorze przed-
niej (hyphema), podwichnigcie soczewki (6). Guz ma tendencije
do naciekania sgsiednich tkanek, a po przekroczeniu twardéwki
daje przerzuty do okolicznych weztéw chtonnych. W diagnosty-
ce réznicowej nalezy bra¢ pod uwage czerniaka bfony naczy-
niowej, siatkéwczaka i torbiele teczéwki. Diagnoze utatwiajg
badania ultrasonograficzne, szczegdlnie biomikroskopia ultra-
dzwiekowa (UBM). Charakterystyczng cecha w obrazie ultraso-
nograficznym jest obecno$¢ torbieli i nieregularna struktura guza
z wysokim wewnetrznym odbiciem ech (7). Kolejnymi badania-
mi z zakresu diagnostyki obrazowej, wspomagajacymi ustalenie
rozpoznania sa komputerowa tomografia i rezonans magnetycz-

Ryc. 3. Obraz USG — widoczny guz dyskowatego ksztattu, naciekajgcy
obwodowa cze$¢ btony naczyniowej, powodujacy ptaskie od-
warstwienie okolicznej siatkdwki.

USG picture — visible tumour in shape of disc involving perip-
hery of choroid.

Fig. 3.
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Ryc. 4. Obraz UBM - guz wyrastajacy z ciata rzeskowego z obecnos-
cig torbieli.

Fig. 4. UBM picture — tumour arising from ciliary body with cysts.

ny (8). W przypadkach watpliwych wskazane jest wykonanie
biopsji (9, 10). Leczenie jest $cisle uzaleznione od wielko$ci
zmian. Poniewaz w chwili postawienia rozpoznania choroba jest
zwykle zaawansowana, leczeniem z wyboru jest usunigcie gatki
ocznej. Guzy mate moga by¢ jednak skutecznie leczone chirur-
gicznie (miejscowa resekcja) lub za pomoca brachyterapii (11).
Opisany powyzej pacjent byt jedynym (0,6%), u ktérego po-
stawiono rozpoznanie: medulloepithelioma, posréd 177 pacjen-
téw leczonych z powodu ztosliwego nowotworu wewnarzgatko-
wego w naszym os$rodku w latach 1993-2005 (12). Zauwazone
przypadkowo przez pacjenta pogorszenie widzenia byto spowo-
dowane podwichnigciem soczewki. Co prawda, guz wewnatrz-
gatkowy rozpoznany zostat w dniu przyjecia, jednak obraz kli-
niczny nie pozwalat na postawienie dokladnego rozpoznania.
Ciemne zabarwienie guza sugerowato czerniaka, z kolei liczne
torbiele wskazywaty na nabtoniak rdzeniowy. Znane sg z lite-
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Ryc. 5. Obraz CT — widoczna patologiczna masa w przedniej cze$ci
gatki oczne;.

Fig. 5. CT scan — pathologic mass in the anterior segment of the eye.

ratury przypadki torbieli w obrebie czerniaka ciata rzeskowego
(13), jak i ciemne zabarwienie nabtoniaka rdzeniowego (4). Do-
datkowe badania: USG, UBM i CT, nie rozstrzygnety watpliwo-
$ci. Z tego powodu zdecydowano o przeprowadzeniu biopsji
guza (przygotowano ptatek twardéwki nad guzem, a nastepnie
wycieto fragment tkanki nowotworu). Poniewaz wynik biopsiji
wskazywat: medulloepithelioma, usunigto gatke oczna.

Whioski

Wolno rosnacy guz ciata rzeskowego moze powodowaé
podwichniecie soczewki, a w konsekwencji obnizenie ostrosci
widzenia. Dlatego tez wszyscy pacjenci z jednoocznym pod-
wichnigciem soczewki powinni by¢ dokfadnie diagnozowani
w celu wykluczenia procesu nowotworowego.
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