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Xeroderma pigmentosum — przypadek wlasny
Xeroderma pigmentosum — case report

Summary: The authors presented a case of a boy aged 16, in whom xerqd_erma

pigmentosus was diagnosed 6 years earlier. The boy was referred to t.he _clmnc on

account of a quickly growing tumor of coniunctiva and cornea of his right eye.

During 2-year follow-up, in spite of two surgical excision, the tumor relapsed and

finally enucleation of the eyeball was performed. Histopathological examination

revealed melanoma malignum. The clinical aspects of prophylaxis, early diagnosis
and treatment of xeroderma pigmentosum are discussed.
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Wstep towarzyszy¢ zaburzenia somatyczne jak zahamowa-
nie wzrostu i/lub dojrzewania piciowego (brak drugo-
rzednych cech piciowych). Zmiany oczne wg réznych
autorow wystepuja w 40 do 90% przypadkéw XP
i moga dotyczyé powiek, spojowek, rogowki a naj-
rzadziej wnetrza galki ocznej™’.

Pierwszymi objawami sa: $wiattowstret, lzawienie,
skurcz powiek. Choroba doprowadza do zaniku sko-
ry, co powoduje nieprawidlowe ustawienie powick.
endonukleazy odpowiedzialnej za odnowe DNA Obserwuje si¢ tez zapalenie brzegow powiek, zanik
uszkodzonego przez promieniowanie UV 2, Promie- 2€5 lub nieprawidiowy ich wzrost, Czgsto wystepuje
nie UV (280-320nm) uszkadzaja komérkowe DNA  Zapalenic spojowek, teleangicktazje, rzekomy skrzyd-
doprowadzajac do powstania zmian zwyrodnienio- k. ogniska hiperpigmentacii a nawet zrosty spojow-
wych w skorze, oczach i ukladzie nerwowym*®7, Kkowe w zalamkach® °. Uszkodzenie rogowki prees
Pierwsze objawy obejmuja skore czedci ciala najbar-  Promienic UV prowadzi do nawracajycego jej za-
dziej narazonych na dzialanie promieni UV, a wige Palenia, wystapienia stozka, obrzgku nablonka a nu-
glo“‘ry, twarzy, ramion i Charakteryzujq sie pow- wet ()\\‘rmd/cni;xzpr/chlu';m"‘ Wymienione zmiany
staniem ognisk hypo- i hyperpigmentacji, teleangiek- MOg4 ze soba wspolistnieé. Najgroznicjsze sy zmiany
tazji, sucho$cia i zanikiem skory®>®. Szybko do- Tozrostowe mogace dotyczyé kazdej czeici oka a szcze
chodzi do powstania zmian rozrostowych: rakow g6lnie spojowki i r“!"l'r\ﬂk" Sa to raki podstaw
plaSkOl'l’dblOnkOWyCh,pOdstawnokomérkowych(5()“/(, morkowe, plaskonablonkowe oraz czerniaki
przypadkéw), czerniakow (5%), naczyniakow, wiok- W dostepnym polskim pismiennictwic okulisty.
makow', migsakow i brodawczakéw3: 710, nym znaleziono opis jednego przypadku post

Zrnlany neurolqgiczne \VySlﬁpujﬂ u 20% chorych ]‘)()I‘OHI]L‘j XP u (l\()h)’ duluxl\'[‘ Dlatego uznano
na XP pod postacia labilnosci emocjonalnej, opoz- celowe przedstawienie naszego chorego
nienia rozwoju umystowego, zaburzen motorycznych
(ostabienie lub brak odruchow, dodatni odruch Ba-
binskiego), zaburzen mowy, matogtowia®~7, Moga im

Skora pergaminowa barwnikowa (Xeroderma Pi-
gmentosum, XP) po raz pierwszy zostala opisana
W 1870 r. przez profesora dermatologii pochodzenia
wegierskiego Moriza Kaposiego™'°. XP jest cho-
roba rzadka o czestosci wystepowania 1:250 000
przypadkéw bez wzgledu na ple¢®. Schorzenie to
zaliczane do fotodermatoz, dziedziczone autosomal-
nie, recesywnie, spowodowane jest przez niedobor
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Ryc. 3. Wznowa w spojowce oka prawego

Omowienie

XP jest choroba rzadka. ujawniajgca si¢ we
wezesnym dziecinstwie® %, W przedstawionym przy-
padku choroba rozpoczglta si¢ w 10 roku zycia.
Rozsiane zmiany nowotworowe wystapily w 4 lata
poOzniej (rak podstawnokomorkowy skory).

Powiklania oczne pod postacia guzka spojowki
i rogowki oka prawego pojawily si¢ po nastgpnych
2 latach. Proby leczenia chirurgicznego nie powiodly

sig.
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raja miedzy 20 a 40 rokiem zycia z powodu prze-
rzutéw nowotworowych. W ich leczeniu stosuje si¢
chemioterapie, ktora daje okresowe remisje, ale jed-
noczesnie ciezkie powiklania ogélne (niewydolnos¢
nerek). Pojedyncze zmiany rozrostowe usuwa si¢
chirurgicznie® 7-°.

Autorzy podkreslaja ogromne znaczenie wezes-
nego rozpoznania XP i profilaktyki polegajacej na
ochronie skory przed $wiatlem dziennym przez nosze-
nie ubran. okularéw ochronnych i przebywanie w po-
mieszczeniach zamknietych®:°.
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W sprawie diagnostyki i lokalizacji cial obcych
wewnatrzgaltkowych
Diagnostics and localization methods of intraocular foreign bodies

Summary: The z.iuthors.presem common methods of diagnosis and localization of
intraocular foreign bodies and stress the value of ultrasonographic examination in
difficult cases, especially emergency ones.

Hasla: ciala obce wewnatrzgalkowe. ultrasonografia, wykrywanie, lokalizacja

Key words: foreign intraocular bodies, ultrasonography. diagnosis, localization

Przenikajacy uraz galki ocznej jest zawsze waz-
nym problemem okulistycznym. zwlaszcza jezeli po-
dejrzewamy obecnos¢ ciata obcego wewnatrzgatko-
wego. Podstawowym problemem. czgsto wymagaja-
cym rozstrzygnigcia w czasie ostrego dyzuru jest
wykazanie obecnosci ciala obcego oraz dokladna
jego lokalizacja w odaiesieniu do topografii galki
ocznej. Pewna lokalizacja jest niezbedna dla podjecia
prawidlowej decyzji co do sposobu operacji, a zwlasz-
cza dojscia operacyjnego do ciala obcego. Pozos-
tawienie ciala obcego w galce ocznej moze spowodo-
wac nieodwracalne uszkodzenia ciala szklistego i siat-
kowki a zanieczyszczone ciala obce moga byé zrod-
lem zakazen wewnatrzgalkowych. Celem niniejszej
pracy jest przedstawienie nas: veh doswiadezen doty-
czacych lokalizacji cial obeyeh wewnatrzgatkowych.

Metody lokalizacji cial obeych wewnatrzgalko-
wych

Do najezesciej stosowanych metod naleza: lokali-
“c)a radiologiczna, ultrasonograficzna oraz bardzo
fzadko stosowana w czasie dyzurow lokalizacja przy
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zacji wedtug Sweet’a oraz Comberga® (czesto w roz-
nych modyfikacjach). W metodzie Sweet’a wstepnie
poddaje si¢ chorego zabiegowi wprowadzenia pod
spojowke dwoch wskaznikow na godz. 12 i 6. In-
wazyjnos¢ tej metody jest jej ujemna strona. W na-
stepnej kolejnosci wykonuje sie dwa zdjecia w rzu-
tach A-P oraz bocznym. Uzyskane wyniki nanosi si¢
na diagram w celu wyznaczenia kluczowych odleglo-
$ci, okreslajacych polozenie ciala obcego w stosunku
do Sciany gatki ocznej. Badanie to nie zawsze jest
latwe do wykonania. Wymaga ono wspolpracy ze
strony chorego podczas wykonywania zdjec¢ rtg. co
nie zawsze jest mozliwe zwlaszcza u matych dzieci.
Przy minimalnych nawet ruchach galek ocznych oraz
glowy zmieniaja sie wymiary uzyskane na zdjeciach
rtg, wprowadzajac bledy do ostatecznych wynikow.
Dodatkowym. powaznym bledem tej metody jest
zalozenie, ze kazda galka ma jednakowe wymiary
(dhugos¢ 23 mm)'. co nie jest zgodne ze stanem
faktycznym. W metodzie Comberga znacznym ulat-
wieniem jest zastosowanie soczewki nagalkowej
z wtopionymi co 90 stopni metalowymi znacznikami.
Zaleta tej metody jest nieinwazyjno$¢: niestety, w~
1a rOwniez pewnej wspolpracy chorege od-
konywania zdje¢ rtg. Obecnos¢ 4 zr
wiarygodna oceng wykor
ierdzenia perspektywiczr
fikuje sig od dals~ 3 cdem tej
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