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Naczyniak jamisty siatkowki i tarczy nerwu wzrokowego
Cavernous hemangioma of the retina and optic disc

Summary. Prestenting a case of a 13-year-old boy, the authors show a glinigal and
angiographical picture of cavernous hemangioma of the retina unq optic disc and
discuss the difficulties of differential dignosis in this disease.
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Spoérod pierwotnych zmian nowotworowych sia-
tkowki i nerwu wzrokowego, zmiany naczyniakowate
siatkowki i nerwu wzrokowego zajmuja poczesne
miejsce. Nowotwory te, o charakterze tagodnym,
w wielu przypadkach moga stanowi¢ zagrozenie dla
wzroku. Zmiany te, chociaz stosunkowo czesto ob-
serwowane, nastreczaja trudnosci diagnostyczne %, co
wiaze sie z brakiem dokladnej klasyfikacji i ist-
niejacym zamieszaniem w piSmiennictwie, wynikaja-
cym z podobieristwa obrazéw klinicznych. Do zmian
naczyniakowatych siatkowki o charakterze lagod-
nych nowotwordéw, dajacych polaczy¢ sie w jedna
spojna grupe nalezy zaliczy¢: naczyniaka jamistego,
naczyniaka wlo$niczkowego, naczyniaka kedzierza-
stego. Ze wzgledu na wielkie podobienstwo obrazu
klinicznego w grupie tej nalezy tez ujac teleangiekta-
zje naczyn siatkowki, cho¢ nie sa one uwazane za
sprawy nowotworowe. Cecha charakterystyczna tych
schorzen jest wspolistnienie podobnych zmian w in-
nych narzadach, i szczegdlnie, wystegpowanie zespo-
low okreslanych jako oczno-neurodermalne. Wszyst-
kie wymienione zmiany naczyniowe sa najczesciej
rozpoznawane w 1 lub 2 dekadzie Zycia.

Naczyniak jamisty siatkowki jest stosunkowo
rzadka odmiana, zwykle jednostronna, statystycznie
czg$eiej wystgpujaca u kobiet '. W przypadkach, gdy
nie dotyczy tylnego bieguna galki ocznej moze nie
dawac¢ objawow. Sporadycznie obserwowano wspol-
wystgpowanie zmian w skorze i w pniu mozgu.
Sposrod innych opisanych anomalii towarzyszacych
naczyniakowi jamistemu siatkowki nalezy wymienic¢
wrodzone wady ukladu sercowo-naczyniowego. hy-
pogammaglobulinemig, porazenie nerwow czaszko-
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wych. Przyjmuje si¢, Ze naczyniak jamisty siatkowki
posiada podioze genetyczne, dziedziczone autosomal-
nie dominujaco lecz z wysoce zmienna penetracja
i ekspresja genow. Wziernikowo przedstawia sie jako
skupiska wystajacych ponad powierzchnig siatkowki
ciemnowisniowych lub nawet czarnych gronek. Zmia-
nie czesto towarzysza bialawo-szare nasiatkowkowe
blony, pochodzenia glejowego, ktore z czasem moga
proliferowaé na powierzchnie siatkowki. Nierzadkie
sa zmiany barwnikowe w otoczeniu zmian naczynio-
wych. Wysieki i krwotoki siatkowkowe opisywano
w wyjatkowych przypadkach. Zmiany podobne do
zmian siatkéwkowych moga wystepowac na tarczy
nerwu wzrokowego '3+,

Opis przypadku

Chlopiec W.T. lat 13, Okolo 2 roku zycia matka zauwazy
dziecko nie widzi ok vym. W wicel

at 3 hospitali

oddziale okulistyczny szpitala dz cpo, pdzie rozpoznano
naczyniakowatos¢ siatkov inia diagnostyczne (w tym K
glowy) nie wykazaly innej lokalizacji zmian naczyniowych. Dzic

cko bylo kontrolowane co 1/2 roku i1 podczas 10-letnic) obserw 1
nie stwierdzono progresji zmian. Przed rokiem zglosilo si¢ na ostry
dyzur z powodu bolu glowy oraz gal mej lewey; stwierdzono
glebokie niedowidzenie oka lewego. Po rozszerzeniu zrenicy uka

ly si¢ rozlegle zmiany naczyniowe, obejmuja ly bicgu

oka. Rozlegle zmiany naczynio

dna oka rozpoznano jako naczy v
matosis retinae). Jednakze badania przeprov zone v
pozwolily rozpozna¢ naczyniaka jamis

wzrokowego.

Badaniem okulistycznym stwie

oka prawego rowna 5/6-5/5 z kor

Kla cylindrycz

170" a oka lewego obnizona do ruchow rek

wewnatrzgalkowe obu oczu wynosilo 16 mmHg. |
1 ruchomoé¢ galek ocznych byta pr ) W bad 1 przed
niego odcinka i dna galki ocznej p ¢j nie stwierdzono zmiar
patologicznych. Oko lewe: aparat ochronny oka i przedm dcinek
galki ocznej budowy prawidlowej. Dno oka: w obszarze calego dn
stwierdzono liczne skupiska groniastych rozdeé naczyn (ryc. 1)
Poszczegolne grona roznily si¢ wielkosciy i kolo Mnic
byly zZywoczerwone, wigksze ciemnowisniowe lub nawet granal

Naczyniak jamisty

wo-czarne. W otoczeniu g_ronia_slych zmian‘ znajdowaty sie pojedy-
ncze szaro-biale blony i zmiany barw_mkowve. Rozmieszezenie
zmian naczyniowych onowmdalo przcblcgom gtownych naczyn
siatkOwWKi. Rozlegle zmiany naczyniowe pgkrywa}y tarcze nerwu
wazrokowego. A an_glogmﬁx fluoresceinowej na zdjeciach wykona-
nych przed podaniem k0111ra§lu wndocAz'na JcslAaulolﬂuoresccncja
blon nasiatkéwko»'vych. W fazie rll_aczymovs_'ly(owq zu?glogmﬁi wido-
czne jest tlumienie 'ﬂuorescenq: naczymowkowc; w obszarach
odpowiadujqcyc:h zmianom ('ryc. 2?. H}poﬂuorpsgchJg lych miejsc
jest widoczna rowniez w fazie tetniczej. W fe}zm zylnej_ uwidacznia
sie wypclnicnic gron fluoresceina. W mcklory'ch z nich dalo si¢
zaobserwowac zjawisko s'cdymcplac‘_n clqmcnto“"morfotycznych
krwi, polegajace na tym, z€ W gOrnej czgsci rozde;c_ naczyniowych
pojawila si¢ intensywna ﬂ’uor_esccnc,lu plazmy kr\yl. podczas gdy
w dolnych cze$ciach rozded \\|dA0czny byt obszar hipofluorescencii,
powstaly z sedymentacji krwinek. W pozniejszych fazach nie
zaobserwowano przecieku naczyniowego do otaczajacych tkanck.

Badanie ogolne dziecka tacznie z wy konaniem magnetycznego
rezonansu jadrowego glowy nie wykazalo odchyler od normy poza
naczyniakiem zlokalizowanym w lewej galce ocznej. U rodzicow
dziecka oraz u siostry nie stwierdzono odchylen od stanu prawid-
lowego.

Omowienie

Naczyniaka jamistego siatkowki nalezy roznico-
waé przede wszystkim z naczyniakiem wlosowatym
siatkowki, naczyniakiem kedzierzastym siatkowki
oraz zmianami teleangiektatycznymi naczyn siatko-
wki 1+¢. W opisanym przypadku dziecko przez kilka
lat obserwowane bylo w rozpoznaniem naczyniako-
watosei siatkowki (naczyniak wlosowaty). Prawdziwy
naczyniak wlosowaty moze wystgpowaé w siatkowce
lub w nerwie wzrokowym a w przypadku skojarzenia
z podobnymi zmianami w centralnym ukladzie ner-
wowym rozpoznany jest jako zespol Hippel-Lindau *.
Zmiana w 50% wystepuje obustronnie '. Naczyniak
wlosowaty zwykle zostaje wykryty w grupie wiekowej
pomiedzy 1 a 2 dekada zycia. Poczatkiem zmiany jest
proliferacja komorek srodblonka kapilarow lacza-
cych dorzecze tetnicze z zylnym. Ze W zgledu na
progresic zmiany wyrozni¢ mozna kilka stadiow
rozwojowych naczyniaka wlosowatego, od malego
czerwonego klebka naczyniowego po baloniasty twor
z poteznymi naczyniami tetniczymi i zylnymi, drenu-

jacymi naczyniak. Ostatecznym zejsciem naczyniaka

wlosowatego jest pojawienie si¢ wysigkow. ()ci\\'zlj‘sl—
wienia siatkowki i zaniku galki oczne;j. Angiograficz-
nie naczyniak wlosowaty wykazuje obecnos¢ wysoce
unaczyniowej tkanki guzowej oraz pr/ccick;mic fluo-
resceiny w obrebie guza **. Zmiany teleangiektatycz-
ne siatkowki czesto mylone z naczyniakiem jamistym
siatkowki moga wystepowa¢ w przypadku choroby
Coats’a oraz naczyniakowatoéci prosowatej Lebera.
Choroba Coats’a ]'mi;l\\i;l sie najczescie) ,itkllli‘*\l'l’\“}'

yOInic

nie w pierwszej lub drugiej dekadzie zycia szcze
czgsto u osobnikow meskich '+*. W nastgpstwie pro-

yazenia

gresji choroby w ciagu lat dochodzi do uszkod
poszerzonych naczyn, czego rezultatem jest pojawie-
nie sie przeciekow, wysickow lipidowych, :

odwarstwienia siatkowki. Zejsciem procest chorobo-
W angiogr:

1 i >
na obwodzZIC

WIESZCIE

wego moze by¢ zanik galki ocznej.
fluoresceinowej widoczne sa poszerzone

- 2 YA drzewa
statkowki naczynia w przebiegu glownego arzev
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Ryc. 1. Naczyniak jamisty

Ryc. 2. Obraz angiograficzny zmian

naczyniowego, powstajace kolulcrule' oraz wyciekanie
fluoresceiny ze zmienionych naczyn. Wy

. ktora rOwniez moze przypominac naczy=
Y zierzasty statkowki.
polaczenia
n wloso-

Zmiang LAz
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E widiow
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Tabela I 5 o niaka jamistego i naczyniaka kedzierzastego
g LOWego. Kktazji, naczyniaka J
Diagnostyka réznicowa: naczyniaka owego,
- : n. jamisty n. kgdzicm
a \
n. wlosniczkowy teleangiektaz)
Poczatek - : o 1i 2 dekada zycia 1 i 2 dekada zycia
1 i 2 dekada zycia 1 i 2 dekada zycia y
: 5 jednostronny jednostronny
Oko obustronnie 50% jednostronny J
-
e T | 4 9
Plec rowno meska Zefiski '
e | » . . . = oy -
Genetyka autosomalnie dominujaco | niedziedziczny? autosmalnie dominujaco niedziedziczny?
7 roznym stopniem z roznych stopniem
penetracji i expresji penetracji 1 expresji
(RSSO e SR
5 lko blon watpliwa?
Progresja czgsto czgsto tylko O
B g nasiatkowkowych
Okulistycznie | 1. wyrazny czerwony guzek| 1. nie ma wyraznego 12 g_roni:dsle rozdecia 1. :,gniu‘l.do skigbionych
z duzym naczyniem 2. siatkowka b.z. 2. siatkowka b.z. wezy
odzywczym
2. siatkowka zmieniona
Histologia uszkodzona bariera uszkodzona bariera i X ) ;
naczyniowa naczyniowa bariera naczyniowa b.z. bariera naczyniowa b.z.
Angiografia wyciek barwnika A/V wyciek barwnika bez wycieku, lecz : bez wycieku
fluoresceinowa| anastomoza klasyczna sedymentacja
Komplikacje krwotoki, odwarstwienie odwarstwienie siatkowki| wyjatkowo krwotok nie obserwowane
siatkowki, jaskra krwotoki
Skojarzenie w 25% zajecue CUN nie ma mozliwy zespot zespol Wyburn-Mason
neuro/oculo/dermalnz
Leczenie fotokoagulacja, fotokoagylacja nie zalecane nie zalecane
kryoaplikacja, jak o.s. kryoaplikacja, jak o.s.

* modyfikacja wg. L.J. Alexander

tetniczo-zylnych bez cech przeciekania fluoresceiny
ze zmienionych naczyn. W przypadku wystgpowania
podobnych zmian wewnatrzczaszkowych i w nerwie
wzrokowym rozpoznaje si¢ zespot Wyburn-Mason’a.

W przedstawionym przypadku rozpoznanie po-
stawiono na podstawie charakterystycznego obrazu
klinicznego i angiograficznego. Decydujacym w roz-
poznaniu byt charakterystyczny obraz dna oka obej-
mujacy: czerwone lub wisniowo-czerwone, groniaste
rozdecia w przebiegu naczyn siatkowki, bialawe
blony pokrywajace niektore z groniastych rodzgc.
Angiografia fluoresceinowa wykazala typowe zmia-
ny: autofluorescencje¢ blton pokrywajacych groniaste
zmiany, tlumienie fazy naczyniowkowej przez krew
wypelniajaca zmienione naczynia oraz szczegdlnie
charakterystyczny fenomen sedymentacji krwinek
w komorach jamistych rozde¢, dajacy w efekcie dwie
fazy, osoczowa i1 krwinkowa.

Naczyniak jamisty siatkowki jesli nie jest zlokalizo-
wany w obrebie bieguna tylnego galki, nie uposledza
ostrosci wzroku. W naszym przypadku znaczne upo-
sledzenie ostrosci wzroku spowodowane bylo lokaliza-
gjq w obrebie calego bieguna tylnego z objeciem plamki
1 tarczy nerwu wzrokowego. Z powodu mozliwosci

wspolistnienia zmian dotyczacych innych narzadow
z przede wszystkim centralnego ukladu nerwowego.
dziecko poddano badaniom specjalistycznym: pediat-
ryczne, neurologiczne, dermatologiczne, radiologiczne
(magnetyczny rezonans jadrowy). W zadnym z tych
badan nie stwierdzono odchylen od normy

Ze wzgledu na mozliwosS¢ progrescji zmian 0CZs
nych i ujawnienia si¢ podobnych zmian W innveh
narzadach, pacjent nadal pozostaje pod stalg kont
rola specjalistyczna.
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1. Anatomia, embriologia, dziedzicznos$é¢

HEINZ G.W., BATEMAN.J‘B., BARRET D.J., THANGAVEL
M.. CRANDALL B.: Objawy okulistyczne w zespole lzowo-
.uszno—zebowo-palcowym. (Ocular manifestation of the lacrimo-
m,,,-u,[g-a'enro-digita[ syndrom). Amer. J. Ophthal. 115: 243-248
(1993)-

Przebadano matke i corke z niezwykle rzadkim zespolem objawéw
chorobowych. Stwicrdzor}o bra’k punktow Izowych, przewlekle
zapalenie drog 1zowych i zpspo} slu‘ci}ego oka. Dalsze badania
wykazaly zmniejszone wydzielanie gllnlanek, niedorozwoj zgbow,
malzowiny O filizankowatym ksztalcie, uposledzenie stuchu i zmia-
ny rozwojowe palcow. o

Wyzej wymienione obja\Avy skladaja si¢ na zespot izowo-uszno-
-zgbowo-palcowy, ktory jest schorzeniem genetycznym. Ba-
dania autorow potwierdzaja dziedziczenie autosomalne domi-
nujace tego zespolu oraz wystgpowanie objawow okulisty-
cznych oraz zmian nerkowych, jako charakterystyczne dla tego
zespolu.

Malgorzata Ginter

5. Diagnostyka, terapia, farmakologia

ROTHOVA A., MEENKEN C.. BUITENHUIS H.J., BRINK-
MAN C.J.. BAARSMA G.S.. BOEN-TAN T.N., DE JONG
P.T.V.M.. KLAASSEN-BOEKEMA N.. SCHWEITZER CM.C,,
TIMMERMAN Z., DE VRIES 1., ZALL M.J.W., KIJLSTRA A.:
Leczenie toxoplazmozy ocznej (Therapy for Ocular Toxoplas-
mosis). Amer. J. Ophthal. 1135: 517-523 (1993).

Autorzy przeprowadzili badania prospektywne, aby ocenic i poro-
wnaé skuteczno$é aktualnych metod leczniczych w grupie pacjen-
tow z toksoplazmoza oczna. Przebadano 149 chorych ze zdiag-
nozowanym czynnym zapaleniem naczyniowki i siatkowki. Sredni
wiek chorych wynosit 27 lat. U 46 pacjentow objawy chorobowe
wystapily po raz pierwszy, u 103 oprocz czynnego procesu
stwierdzono zmiany bliznowate w siatkowee. 23 chorych bylo
uprzednio leczonych, Metoda leczenia polegala na zastosowaniu
3 potrGinych kombinacii lekow: I grupa (35 chorych) otrzymy-
wala pyrimethaming, sulfafdiazyne i kortykosterydy, 11 grupa (46
chorych) clindamycyng, sulfadiazyng 1 kortykosterydy, 111
grupa (27 chorych) trimethoprim, sulfamethoxazol i kortyko-
sterydy, IV grupa (41 chorych) z obwodowymi uszkodzeniami
siatkowki, nie byli leczeni. Pelne badanie okulistyczne prze-
prowadzono 1x w tyg. przez okres 6 tyg. Ostatnie badanie
wykonywalo niczaleznie 2 okulistow. Nie zauwazono 7adnych
10 procesu zapalnego pomiedzy

TOZNIC W czasie trwania czynneg
poszezegdlnymi grupami leczonych puqunlt\\\ oraz grupd ”i“‘%'“‘"
ng. Nie zaobserwowano zadnego wylywu uprzedniego leczenia na
czas powrotu do zdrowia. Nie bylo roznicy w reakgji na leczenie
u pacientow, ktorzy mieli 1m\\|;>l'\A Ostro$¢ wzroku pl‘/cd 15p0
leczeniu nie roznila si¢ znaczaco w grupie leczonych, chociaz
najlepsze wyniki uzyskano po mrmmh;umniu W te) £
chorych (u 49%) obserwowano rowniez, ze obszar zbliznowacenia
slatkowki jest najmniejszy. Ma to znaczenie, kiedy proces choro-
bowy toczy sie w Pl.nnL‘C lub obok. Rownoczesnie zaobserwowane
najezeicie), w tej grupie wystgpowanie objawow ubocznych 1
trombocytopenii i leukopenii. Wydaje si¢. Z¢ U chorych z m dymi
Zmianami obuocznymi zastosowanie powyzszych metod leczenia
Jest bez znaczenia na stan siatkowki.

{nna Gorska

10. Ciecz wodnista, ci$nienie Srodgatkowe, jaskra

L(;)N}:XS J.B,, ?(U L Przytarczowy siatkéwkowo-naczyniowkowy
= I;u W p{‘zebxegu Jaskry z prawidlowym ci$nieniem (Parapapillary
orioretinal Atrophy) Amer. J. Ophthal. 115; 501-505 (1993).

SeLehn‘:r ;)cl:c;' !;};ll?r olitresleni% lwielkoéci[ p.rzytarczowego’ zaniku
z chorymi zjasjkra ;erwlc))rt:m towym e N T e
68 S ng otwartego kata. Ma(ep’a{‘ obejmowat

oczu u chorych z jaskra i prawidlowym cisnieniem, 495
oczu u 283 chorych z jaskra pierwotna otwartego kata oraz
191 oczu u 148 osob zdrowych. Kryteria diagnozy jaskry byly
n?stgpujqcc: typowe zmiany jaskrowe w obszarze tarczy n.ll,
niezwykle maly obszar neuroretinalnej obwodki wokol tarczy
nll, w poréwnaniu do rozmiaru tarczy n.II, nieprawidiowy
ksztalt tej obwodki, stosunek zaglebienie-tarcza n.II, miejscowe
lub rozlane uszkodzenie warstwy widkien nerwowych siatkowki,
jaskrowe ubytki w polu widzenia. We wszystkich przypadkach
wykonano stereoskopowe, kolorowe zdjgcia tarczy n.II stosujac
telecentryczna fokus-kamere. Nastepnic na papierze wykreslano
kontury zaglebienia tarczy n.II, okototarczowa obwodkg twardow-
kowa i przytarczowy naczyniéwkowo-siatkowkowy zanik i dane
te analizowano morfometrycznie. Zdjecia byly oceniane
przez osobg, ktora nie znala diagnozy. Uzyskano nastgpujace
wyniki: przytarczowy naczyniowkowo-siatkowkowy zanik nie roz-
nit si¢ znaczaco pomiedzy oboma grupami chorych z jaskra i byl
szerszy W poréwnaniu z oczami zdrowymi oraz nie znaleziono
zadnych znaczacych roznic w obszarze neurotinalnej obwodki
tarczy n.Il.

Autorzy wysuwaja wniosek, ze chociaz przytarczowy zanik
nie okazal si¢ uzyteczny w diagnostyce roznicowej obu grup
chorych z jaskra to jednak jest pomocny W odroznieniu zmian
w jaskrze z prawidlowym ci$nieniem od niejaskrowego zaniku
tarczy n.IL

Anna Gorska

WILENSKY J.T., KAUFMAN P.L, FROHLICHSTEIN D..
GIESER D.K., KASS M.A., RITH R, ANDERSON R.: Po-
stepowanie w przypadkach podejrzanych o jaskre zamknigtego
kata (Follow-up of angle-closure glaucoma suspects)- Amer. J.
Ophthal. 115: 338-345 (1993).

129 pacjentow podejrzanych o mozliwos¢ rozwoju juslfr)‘ zam-
knigtego kata poddano podstawowym bac}amom. qur_e obej-
mowaty: gonioskopie, badanie refrakcji, pomiar gl;‘bokosgxlkomo-
ry pr/,c.dniq. biometri¢ (USG), pcrymettri'c. badanie ostrosci »\zm—
ku i testy prowokacyjne dla zamknigcia kqm- (test ngmqmu).
Pacjentow tych poddano obserwacji bez wlaczania leczenid Srcdm
okres obserwacji wynosit 2.7 lat, najdiuzszy — 6 lat. RO/\\o_uuskf_\_'
zamknigtego kata w co najmniej jednym o_ku stwierdzono u 25
icnl(\\y? ale u 17 z nich zamknigcie kata nie bylo nagle (tzn. bez
WZros-
s0 kata

pac] ! : AT ¢
klinicznych objawow pudmxolm\ych i prl.gdmmm\\_\g‘h
. cjentow ze stwierdzona jaskra zamxn

tu ci$nienia). U pac)
vvkonywano irydektomig laserowa w oku z
/mc./} 1 pruﬂlnl\l)u'/nic w oku towarzy
iej czulosci diagnostycz
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