Ryc. 5. Podwichniecie zmetnialej soczewki

obfitowaly w rozne powikiania, doprqwadzgjac
do calkowitej bezuzytecznosci oka. Obecnie stoimy
na stanowisku koniecznosci usunigcia bolesnego oka,
jednak pozostawienie go w oczodole po operacji
zagwarantowato dziecku prawidlowy rozwoj kosci
oczodolu i symetrie twarzy. U naszej pacjentki
w ciagu 12-letniego okresu obserwacji nie zauwa-
7ono wspolistnienia innych objawow ogélnych
i chorob, ktore moga towarzyszy¢ rozwojowi gle-
jaka w jamie czaszkowej®. Wydaje sig, ze poza
widocznym zniszczeniem narzadu wzroku pacjent-
ka jest zupelnie zdrowa. Osamotnienie miejsco-
wych objawow potwierdzaja doniesienia z piSmien-
nictwa 8.

Przedstawione powyzej diugotrwale obserwacje
przebiegu pooperacyjnej rekonwalescencji napawaja
umiarkowanym optymizmem co do rokowania
W przypadku postawienia rozpoznania glejaka nerwu
wzrokowego. Wezesne i catkowite usuniecie guza,
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nawet bez nastepczej radjoterapii czy chemioterapii,
daje mozliwos¢ wieloletniego przezycia i praktycznie
catkowitego wyleczenia onkologicznego.
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Problem diagnostyki histopatologicznej glejaka nerwu |

wzrokowego. Opis przypadku

The problem of histopathological diagnosis of glioma of the optic nerve. A case report

Summary. The methods and results of histopathological and immunohistochemical
investigation of an optic nerve tumour removed in a 6-year girl are presented. The |
difficulties were connected with a proper differential diagnosis between schwannoma i

and astrocytoma. [
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Hasta: glejak, nerwiak oslonkowy, nerw wzrokowy
Key words: glioma, schwannoma, optic nerve

Glejaki nerwu wzrokowego naleza do guzow
stosunkowo czestych, wrecz pospolitych. Stanowia
60% wszystkich nowotoworow wewnatrzczaszko-
wych.

Jednakze ich rozpoznanie nie zawsze jest pros-
te i oczywiste. W konkretnym przypadku, ktory
chcemy przedstawi¢, przebieg choroby skierowat
tok rozumowania diagnostycznego w blednym
kierunku. Przyczyna tego stalo si¢ rozpoznanie
| histopatologiczne ,neurinoma” (in. schwannoma,
| neurilennoma, fibroblastoma perineurale, glioma pe-
| rifericum, schwannoglioma), postawione w pierwszej
fazie operacyjnego leczenia guza wewnatrzczaszko-
wego.

‘ Wprawdzie neuroektodermalny rodowod laczy
oba te guzy i nadaje im wiele cech wspodlnych, to
jednak sa to zroznicowane klinicznie stany chorobo-
we, 0 odmiennym pochodzeniu, przebiegu i rokowa-

| niu. O ile glejaki sa guzami wieku dziecigcego, to
schwannoma przypisywany jest wiekowi dojrzatemu,
z predylekcja do plei zenskiej. Glioma rozwijac si¢

o moze na calym przebiegu nerwu wzrokowego, za$

schwannoma niemal wylacznie z przedsionkowej ga-

lazki nerwu VIII, sporadycznie z nerwu V71214,

Glejaki pochodza najczesciej z gleju gwiazdzistego

(astrocytoma), czasem ze skapowypustkowego, z mi-

krogleju lub wysciotki komoér moézgu. Schwannoma

wywodzi sie wylacznie z neuroektodermalnych ko-
morek ostonki Schwanna, ktorej nerw II jest po-

zbawiony. Histologicznie shwannoma nie ma torebki
jako tworu anatomicznego o réznym, niz guz, utka-
niu. Przewaznie istnieje tylko wiokienkowato-komor-
kowe zageszczenie utkania w powierzchownych wars-
twach nowotworu. Klasyczny rodzaj utkania typu
,»A” (wg Antony’ego) — lagodnej, najczesciej spoty-
kanej postaci — sprowadza si¢ do lawicowego ukia-
du wrzecionowatych komorek o przebiegu prosto-
liniowym i wirowym. Rzadsze sa ich uklady palisado-
wate. Impregnacja sposobem Perdrau uwidacznia
peczki wiokien srebrochlonnych. Drugi typ utkania
— ,,B” ! pozbawiony jest wiokien srebrochtonnych,
ma budowe siateczkowa i gotowo$¢ obrzekowa.
Latwiej ulega rozpadowi. Typ trzeci ma charakter
anaplastyczny, ztosliwy. Glejaki maja nacze$ciej stru-
kture zroznicowana, w zalezno$ci od zawartosci
i réznorodnosci komorek, ktore je tworza. Miedzy
komorkami glejowymi spotyka sie pojedyncze wtok-
na nerwowe. W kazdej grupie glejakow (astrocytoma,
oligodendroglioma, spongioblastoma polare, spon-
gioneuroblastoma) spotyka si¢ postacie tagodne i zto-
sliwe. Sa otoczone torebka z tkanki tacznej i opony
miekkiej. Wspolna cecha wszystkich glejakow jest ich
inwazyjny wzrost oraz niewrazliwo$¢ lub staba wraz-
liwo$¢ na promieniowanie X.

3.8—-10

kow z choroba Reclinhausena ?
schwannoma kojarzony jest czesto z
nerwiakowtokniakowatos$ci ®'!, co nie z
nia si¢ klinicznie, gdyz zmiany skorne
wyrazone lub tez ich nie ma.
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Ryc. 1. Obraz guza w badaniu komputerowym (CT) przed
operacja

AR e g G Ihteper
L[ | {:« i;'d ' 1 : 18II 1[7

yc Guz po usur ClUu Wraz z wido: TW wzrokowym
Ryc. 2. usunig: Y
Wraz z widocznym nerwem owy

S : s ks
prawego. Po raz plerwszy obnizenie ostrosci wzroku oka prawego

}\(xfgl\([rr&oxa;())iczqs r_ul)[nowych badan okulistycznych przedszkola-
S Wut lec’,a'l Przepisano szkla korekcyjne. Jednoczenie
e dz;p ;:\osm co do wygladu tarczy nerwu wzrokowego
e : (‘:(cl ; nz} ykonsullaqq_: neurologiczng, rozpoczynajac
sk ktéry h Aydan neurologicznych i ncurochirurgicznycfl
T uyc | TOZpoznano guz mézgu. Guz ten przed § micsiq:
Wojsk;)wcgo \iu;l;itjy' w ‘Oddzmlc _Ncurochirurgicznym Szpitala-
odstonigeiu okoli ; L.0§zt:7.)'. W- ool operacji podano, iz po

olicy skrzyzowania nerwow wzrokowych \lja\;'mollnly
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zostal pogrubialy, rozdgty nerw wzrokowy w jego odcinku we-
wnatrzezaszkowym. Nerw ten odcxgtf).'od s‘kdrzyzowgma i wrk))kolicy
wyjécia z kanalu kostnego, qulam‘g(;lc J; s CZoSCRty Ing
stropu oczodolu.. Nic zmieniony odcinek wewnatrzoczodotowy
nerwu pozostawiono. Rozpoznanie ].nstopatologx_czne brzmiato
_neurinoma’. Dodatkowo W usunigtej tkance sgwwrdzono obec-
noéé fragmentow opony twardej mozgu. Przebieg pooperacyjny
byl bez powiklan. ; : 3

0d tego czasu intensywnic zaczal naraslac'wylrzeszcz oka
prawego, co bylo bezposrednim powodem przyjecia dziecka do
Kliniki Okulistycznej w B]alymsitoku. W. badaniu okulistycznym
stwierdzono brak poczucia Swiatla okiem prawym a ostros¢
wzroku w dal oka lewego réwna byla‘5/50. Korekcja nie po-
prawiata ostrosci wzroku. Szpara powxgkowa prawa byla po-
szerzona, gatka oczna w wylrzeszczu osiowym rownym S mm.
Odcinek przedni gatki ocznej nie odb:cgal_ od normy. W dnie oka
obserwowano plaska, wyrazna kredowobiala tarcze nerwu wzro-
kowego. Plamka pozbawiona byta reﬂeksu: obwod siatkéwki nie
wykazywal zmian patologicznych. W dnie oka lewego obser-
wowano rowniez wyrazne zblednigcie tarczy nerwu wzrokowego,
a pole widzenia tego oka wykazywalo nieregularne koncentryczne
zwezenie. Badanie CT oczodotow i okolicy nadnamiotowej mozgu
wykazato wodoglowie wewngtrzne oraz rozlegle zmiany guzowate
w nerwie wzrokowym prawym (ryc. 1). Konsultujacy neurochirurg
zakwalifikowat dziecko do zabiegu odbarczajacego z implantacja
zastawki Pudensa.

W czasic operacji okulistycznej otwarto oczodot z dojscia
bocznego Krdnleine-Berke'go. Wycigto olbrzymi, rozdgty balono-
wato, nerw wzrokowy, odcinajac go od gatki ocznej (ryc. 2). Po tej
operacji dziecko przeniesione zostato do Kliniki Neurochirurgicz-
nej w celu wykonania zabiegu odbarczajacego. Wypisane zostalo
do domu po 27-dniowym pobycie w szpitalu, w stanie dobrym, do
dalszych badan kontrolnych w warunkach ambulatoryjnych. Dal-
sza jego obserwacja zajeto si¢ Centrum Zdrowia Dziecka w War-
szawie.

Badanie histopatologiczne guza wewnatrzoczodolowego
w I wersji brzmialo, podobnie jak w Bydgoszczy, ,,schwannoma™.
Poniewaz w naszym mniemaniu guz dotyczy! nerwu wzrokowego
i nie udalo si¢ znalezé jego powiazan z zadna inna struktura,
zwrocilismy si¢ do Zaktadu Histopatologii z prosba o powtorzenie
badania.

Metodyka badania

Material biopsyjny ponownie przebadano histo-
patologicznie oraz immunohistochemicznie. Utrwa-
lono go w obojetnej formalinie. Na skrawkach para-
finowych wykonano barwienia hematoksylina i eozy-
ng, PTAH i fioletem krezylu. Wykonano rowniez
nastepujace odczyny immunohistochemiczne wediug
techniki peroksydaza antyperoksydaza (PAP)!3
z przeciwcialami przeciwko:

1. vimentynie — (Dako Vimentin, clone Vim
3 B,, code U 7034)

2. biatku S-100 — (Dako Proteine S-100, code
U 0029).

3. kwasnemu biatku wl6kienkowemu
-GFAP, clone F, code U 7038).

(Dako-

Wyniki badan

W badaniu morfologicznym stwierdzono podopo-
nowo tkanke nowotworowa otaczajaca pien nerwu
wzrokqwego (ryc. 3). Byla ona miejscami wyraznie
odgrapxczonzl od nerwu, miejscami wnikala w jego
utkanie (ryc. 4).

—4

Diagnostyka histopatologiczna glejaka n. II

Ryc. 3. Tkanka nowotworowa (t) otaczajaca nerw wzrokowy, od
zewnatrz pokryta opona. Barwienie H+E. Pow. ok. 32 x

o

Ryc. 5. Utkanie guza stanowia komorki, ktérych cytoplazma
tworzy delikatny, wiokienny zrab, a owalne jadra maja tendencj¢
do tworzenia ukladow palisadowych (7). Badanie H + E. Pow. ok.
200 x

Tabela 1
Wiyniki badan immunohistochemicznych

Odczyn vimentyna S-100 GFAP
Nasilenie odczynu +/- - A
() odezyn ujemny
(€/)) odezyn watpliwy
(++) odczyn dodatni

Tkanka nowotworowa zbudowana byla z komo-
rek, ktorych cytoplazma tworzyla delikatny, widkien-
kowy zrab. Jadra komérkowe byly na ogol owalne
badz okragle, ukladaly si¢ pasmowato, wykazywaly
tendencje do tworzenia ukladow pulisudm\':uych.(ryu
5). Miejscami uklad jader byl chaotyczny, a pomigdzy
nimi mozna bylo dostrzec wtokna Rozenthala (ryc. 6).

Wyniki badan immunohistochemicznych przed-
stawione sa w tabeli (tab. I).
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Ryc 4. Tkanka nowotworowa (<«—) wnikajaca w utkaniu nerwu
wzrokowego (n). Barwienie H x E. Pow. ok. 100 x

' ‘ n‘.‘.\
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Ryc. 6. W utkaniu guza widoczne wlokna Rozenthala (—).
Barwienie H+E. Pow. ok. 200 x

Omowienie wynikow

Obraz mikroskopowy zmiany, glownie wyglad
jader komorkowych z tendencja do tworzenia ukia-
doéw palisadowych, moglby sugerowac¢ rozpoznanie
nerwiaka ostonkowego, nie spotykanego jako guz
nerwu wzrokowego. Obecno$¢ w utkaniu nowotworu
innych cech histologicznych, np. takich jak wiokna
Rozenthala, przemawia jednak za gwiazdziakiem
pilocytarnym, a rozpoznanie potwierdzaj 7y
badan immunohistochemicznych, glownie ob
w komorkach guza kwasnego biatka widkienko
— GFAP?°. Ujemna reakcja na biatko S-100
typowa zaroéwno dla glejakdow jak tez schwannoma.
Tylko wewnatrzgalkowo usytuowane nerwiaki oston-
kowe wykazuja na to bialko odczyn dodatni®?

Schwannoma w oczodole nalezy do rzadkosci
Opisywano pojedyncze przypadki jego wystepowania

O R S S e




26 |
ce. Prowadzono tez

: i ardow!
w powiekach, spoJOwces tw; 's Roénie wolno,

Swi temat
race dogwiadczalne na ten t 4y
grzy pozagatkowym usytuowaniu powoduje y

trzeszcz, ucisk gatki ocznej i nerwu werklowlii
éledzenie wzroku. Wywodzi si¢ z osion
EOND P S I ma wprawdzie wszyst-
nerwow czuciowych. Nerw II ma wWp el
kie cechy nerwow czuciowych, jednak rozni SI¢ -
nich brakiem ostonki Schwanna. Nie moze Wi
stanowi¢ tkanki macierzystej dlg tego nowotwort,
aczkolwiek wiadomo, iz pochewki nerwu wzrokowe-
go sq zaopatrywan€ przez liczne klz}syczne nerwy
czuciowe, ktore powoduja uczucie polu w stanach
zapalnych nerwu 1L Zapoczqt.kowame rozrostu guza
zdarzyé sig moze W micéma.ch 'ruchowych galtki
ocznej, skad guz rozprzestrzenia si¢ W gllqb. oczodo-
fu*. Okazuje sig, na podstawie japonskich prac
doswiadczalnych na szczurach, 7e guz ten W obr@b!e
oczodotu poszukuje osi, wzdtuz ktorej mbglby si¢
posuwac i role jej z powodzeniem pelni¢ moze nerw
wzrokowy . :

W opisywanym przez nas przypadku zastanawia-
jace jest pierwotne zrodlo guza. Poczatek jego
rozwoju dokonywat si¢ W srodkowej jamie cza-
szki, dopiero potem objawy przeniosty si¢ do oczo-
dotu. Guz ten lubi ,,wedrowac”. Opisywane sa
przypadki wedrowki guza, np. z jamy nosowej lub
zatoki obocznej nosa do przedniego dofu czasz-
kowego *.

Pierwotne rozpoznanie ,,neurinoma’’ nie musiato
okaza¢ sie bezzasadne. Dopiero szczegotowe wnik-
niecie w problem pozwolito wyeliminowaé niedomo-
wienia i nieScistoéci. Zmusito tez nas do zastanowie-
nia i poszukania logicznego wyjasnienia.
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Zespol Marshalla — opis przypadku

Marshall syndrome — a case report

Summary. A girl, 15, with Marshall syndrome, was hospitalized for retinal tear and
detachment of the left eye. The results of ophthalmological examination and applied
eye surgery have been described. The authors confirm the essential phenotypical
overlap of Marshall and Stickler syndromes. This suggest that they are caused by
variable expression of a differently mutated gene, probably the type 1I procollagen
gene (COL2A1), known to play a part in the etiology of Stickler syndrome. This
justifies the usage, by some authors, of the common name of Marshall-Stickler
syndrome.

Hastla: zespot Marshalla, leczenie, genetyka
Key words: Marshall syndrome, therapy, genetics

Zesp6t Marshalla to jedna z postaci artrooftal-
mopatii, dziedziczona w sposob autosomalny domi-
nujacy, z wyraznie zroznicowana ekspresja, zalezna
od wieku 5. Czesto$é wystepowania zespotu nie jest
dokladnie znana, ale wspolnie z podobnym zespolem
Sticklera, szacowana jest na 1:10000 zywych uro-
dzen 8.

Pod wzgledem okulistycznym, zesp6t ten nalezy
zakwalifikowaé, wraz z bardzo do niego podobnym
zespolem Sticklera oraz zespolem Wagnera, do grupy
dziedzicznych witreoretinopatii. Cechy oczne zespotu
obejmuja stwierdzana od wczesnego dziecinstwa wy-
soka krotkowzrocznosé (75-80%), postepujace zmia-
ny zwyrodnieniowe ciala szklistego, naczyniowki
i siatkowki oraz przedarcia i odwarstwienia siatko-
wki (70%), a takze astygmatyzm (60%), zacme
(45%, zwykle podtorebkowa), zez (30%) oraz jaskre
(10%) 2.

Podstawowe objawy szkieletowe, pozwalajace na
zakwalifikowanie zespolu Marshalla do grupy kost-
nych dysplazji spondyloepimetafizealnych  (wraz
z dysplazja Kniesta), to: dysplazja przynasad i trzo-
now kosci diugich ze skroceniem koficzyn i niskim
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wzrostem, dysplazja trzonéw kregow ze wspolist-
niejaca skolioza, powigkszenie i nadmierna ruch-
liwoéé stawéw, krotka podstawa czaszki oraz hipo-
plastyczna, splaszczona $rodkowa czes¢ twarzy, po-
wodujaca jej charakterystyczny wyglad i widoczne od
razu cechy dysmorfii, opisywane niekiedy jako
twarz buldoga” 2.

Ponadto, wérod cech zespotu Marshalla odnoto-
waé nalezy rozszczep podniebienia (30%), wrodzone
stopy konsko-szpotawe, wypadanie platka zastawki
mitralnej (50%) oraz niedostuch lub gtuchote typu
odbiorczego, zwlaszcza dla wysokich czgstotliwosci
(80%). Cecha charakterystyczna jest tez obnizona
potliwo$é, bedaca przyczyna, dla ktorej zespot ten
zaliczany jest tez do grupy anhydrotycznych dysplazji
ektodermalnych 2.

Przypadek wiasny

Dziewczynka w wieku 15 lat (A.P.) zostala przyjeta do Kliniki
Okulistycznej AM w Poznaniu w czerweu 1994 roku, zpowodu edwar-
stwienia siatkowki w oku lewym. Na podstawie wywiadu wykluczono
etiologie urazowa i stwierdzono, ze zglaszane objawy subiektywne
(ubytek w dolnej czesci pola widzenia) wystepuja od okolo 7 dni.
Pacjentka pozostawala pod kontrola okulistyczna od wezesnego
dziecinstwa (od 3 r.z.), gdy stwierdzono u niej wysoka krotkowzrocz-
nos¢ (-14,0D) obu oczu, zez zbiezny naprzemienny oraz zmiany
zwyrodnieniowe w ciele szklistym. Okulary nosita od 6 roku
a obecnie od 2 lat, nosi obustronnie szkla sferyczne o sile

Oprocz zmian w narzadzie wzroku, stwierdzono u d
powazne trudnosci w poruszaniu si¢ (chod kaczkowaty
towarzyszty widoczne zmiany morfologiczne: skrocenie ke
gich konczyn, poszerzenie obrysow stawdow, pow ie w
przednio-tylnego klatki piersiowe] oraz charakterystyczna dy
fia twarzowo-czaszkowa, ze splaszczeniem nosa. zaburze
uzebienia i uwypuklonym, szerokim czolem (ryc. 11 2).
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