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(Excerpta Medica, Amsterdam 1971). — 2. Bonamour G,
Dorne P.: ,La choroidité séreuse centrale” exns}:e-l-elle?
Arch. Ophthal. 31: 5—14 (1971). — 3. Borowski J.: De-
generatio vitelliformis maculae. Klin, oczna 47/79: 397—
—399 (1977). — 4. Horodenski J.: Zwyrodnienie zéltlgo-
podobne plamki (degeneratio vitelliformis maculae). Klin.
oczna 43: 422—426 (1973). — 5. Janotka H., SFarzyc]ca
M.: Dystrophia vitelliformis maculae unilateralis. Klin.
oczna 42: 1273—1275 (1972). — 6. Krill A.E., Morse P. A,
Petts A.M., Klien B.A.: Hereditary vitelliruptive ma-
cular degeneration. Amer. J. Ophthal. 61: 1405—1415
(1966). — 7. Mondelski S.: Zwyrodnienie plamki z6ltko-

Nr 5_¢

te. (w:) Orlowski W.J. (red): Okulistyka wspélezes.
e e 1L 316318 (PZWL, Warszawa 1086) -
Olbromska W.: Dystrofia vitelliformis foveae centralig
retinae. Klin. oczna 43: 1051—1053 (1973). — 9. Orlgyy.
ski W.J., Bartkowska-Orlowska M.: Tapetopathia vite]-
liformis maculae. Choroba Besta, choroba Zanena ¢
syndroma retinae maculatae? Klin. oczna 43: 417—495
(1973). — 10. Posluszna B., Remlein-Mozolewska G., Pa-
lacz O.: Degeneratio vitelliformis maculae. Klin, oczng
44: 61—64 (1974).
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BUOCZNE wystepowanie czerniakéw naczynidowki
O jest niezmiernie rzadkie®**®* j jego prawdopodo-
piefistwo ocenia si¢ na 5—7 przypadkéw na 1 milion
ludnoéci europejskiej*, a nawet na 1:50 milion6w >
-Guzy moga pojawiaé sie jako jedyne zmiany nowotwo-
rowe w ustroju lub mogg im towarzyszy¢ inne schorze-
nia nowotworowe jak czerniaki skoéry, raki jajnika czy
pluc® *"* " Czas pomiedzy wystapieniem guza w jed-
nym i drugim oku wynosi od 6 miesiecy do 8 lat’

Ze wzgledu na bardzo bogaty material w poréwnaniu
z innymi -oSrodkami Kklinicznymi pragniemy przedsta-
wié przypadki wlasne obuocznych czerniakéw.

W Klinice Okulistycznej AM w Krakowie w latach
1967—1989 obserwowano i leczono 6 chorych z obuocz-
nym czerniakiem naczyniéwki. U wszystkich wykonano
rutynowe badanie okulistyczne, diafanoskopie, podstawo-
we badania laboratoryjne, internistyczne, u czesci oséb
USG a u jednej tomografie komputerowg oczodoléw.
Prezentowane przez nas przypadki opisano w tab. L

OMOWIENIE

Wszyscy nasi chorzy zglaszali sie do okulisty w réz-
nym czasie od stwierdzenia pierwszego objawu jakim
bylo obnizenie ostrosci wzroku.

U dwoéch os6b nie rozpoznano poczatkowo nowotworu.
Chorg Z,Cz. (przyp. 3) leczono z powodu jaskry na-
stepczej i Slepoty prawego oka oraz guza wewnatrz-
galkowego lewego oka, zas chorego M.J. (przyp. 4)
z powodu zapalenia siatk6wki i naczyniowki prawego
oka w tym samym o$rodku Kklinicznym, w ktérym dwa
lata wczesniej usunieto mu lewa galke oczna z potwier-
dzonym histologicznie czerniakiem naczyniéwki.

W przedstawionym przez nas materiale tylko w jed-
nym przypadku usunieto obie galki oczne. Czterem pa-
cjentom usunieto jedno oko, za§ drugie leczono zacho-
wawczo. W jednym przypadku leczono tylko jedno oko,
gdyz chory nie zglosil sie ponownie, mimo wezwan, do
kliniki. We wszystkich przypadkach potwierdzono histo-
patologicznie kliniczne rozpoznanie czerniaka wewnatrz-
galkowego. W oczach usuwanych W naszej klinice
stwierdzono w przypadkach 1, 4, 6 nowotwér o typie
mieszanym wedlug Callendera, zas o typie nablonkowa-
tokomérkowym w przyp. 3.

Wiek chorych w naszym materiale wynosil 37—74 lat
(Srednio 56) i byl nizszy niz w materiale innych auto-
réw ', Wedlug Duke-Eldera® czas pomiedzy wystapie-
niem guza w jednym i drugim oku waha sie od 6 mie-
sigey do 8 lat. U dwoch naszych pacjentéw rozpoznano
prawie roéwnoczesnie nowotwér w obu oczach, jednak
okres pomigdzy pojawieniem si¢ zmian w jednym i dru-
gim oku jest trudny do ustalenia i moégl wynosié¢ kilka
miesigey. U pozostalych czterech chorych czas ten wy-
nosit od 1 roku do 5 lat. Czesto$¢ wystepowania obu-
ocznego czerniaka naczyniéwki wydaje sie wieksza w
naszym materiale niz podaja inni autorzy. Wedlug bo-
Wwiem Schammasa i Watzke'go" obustronny guz we-
Wnatrzgatkowy wystepuje Srednio 1 raz na 18 lat w po-
pulacji amerykanskiej. W naszym materiale w okresie
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SIX CASES OF BILATERAL OCULAR MELANOMA

Six patients with bilateral ocular melanoma were
treated in the period 1967—1989. In one case both eyes
were enucleated, in 4 one eye only, the other eye was
treated. In all enucleated eyes the clinical diagnosis of
melanoma was confirmed histopathologically. Two pa-
tients died because of metastases to the lungs and liver,
one is alive and remains in a periodical control; there
are no informations on the remaining 3 patients.

HASLA: czerniak naczyniéwki, obuoczne guzy we-

wnatrzgatkowe, blona naczyniowa

KEY WORDS: uveal melanoma, bilateral ocular tumors,
uvea

22 lat obserwowaliSmy az 6 pacjentéw z tym rozpozna-
niem. Wedlug tych samych autoréw ' rzadko$é wyste-
powania czerniak6w w obu oczach spowodowana jest
skréceniem dlugosci zycia pacjentéw z chorobg nowo-
tworows, a tym samym pojawienia sie guza w drugim
oku.

Czas obserwacji naszych pacjentéw byl rézny. Naj-
diuzej, przez 19 lat obserwowany chory zyje i mozna
go uwazaé za wyleczonego (przyp. 2). Zmarly na pewno,
z powodu przerzutéw, 2 osoby (przyp. 1 i 6). U jednej
z nich, najmlodszej z naszych chorych (przyp. 6), po
usunieciu pierwszego oka wykazano naciekanie twar-
doéwki i tarczy n. II. W 10 miesiecy p6zZniej stwierdzo-
no guz w drugim oku i przerzuty do pluc. Druga chora
zmarla po 10,5 latach od usuniecia pierwszego oka z po-
wodu przerzutéw do watroby. O losach 3 chorych brak
dokladnych danych, ale z duzym prawdopodobienstwem
mozna uznaé, ze zmarly. Jeden z tych chorych (przyp. 5)
byl w podeszlym wieku, a nowotwoér rozpoznano w obu
oczach jednocze$nie. Guz w oku lewym wychodzacy
z ciala rzeskowego spowodowal jaskre nastepcza i za-
¢éme. W drugim oku zmiana nowotworowa zajmowala
prawie polowe obwodu dna. U drugiej chorej (przyp. 3)
réwniez rozpoznano guzy w obu oczach prawie w tym
samym czasie. W jednym oku zmiana byla zaawansowa-
na i doprowadzila do jaskry nastepczej, a w badaniu
histologicznym stwierdzono, ze guz mial S$rednice az
15 mm. U trzeciego chorego (przyp. 4) w pierwszym oku
rozpoznano czerniak naczyniéwki, w drugim oku po foto-
koagulacji i napromienianiu doszlo do jaskry nastepczej
i konieczno$ci wyluszczenia oka. Stwierdzono nacieka-
nie twardéwki, co zwieksza prawdopodobiensiwo wy-
stapienia przerzutéw.

Wsréd naszych pacjentéw nie stwie
istnienia innych schorzen nowotworowye
inni autorzy®=" %,

Z naszych dlugoletnich d
rzadko$ci obustronnego ¥
naczyniowej, taka
przy badaniu chor
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Tabela L
Cat Wiclkos¢ guza
. W";;f:_zy u podstawy X wysoko$é Leczenic Wyniki e g,k;:-' 5 Powiklania
jek L pieniem P nia T-  dotyczace
L. P Gun e e iaeess MIBERERL & oka i wacji 0TS drugiego ol
i w drugim mm mm mm
oku .
Tk 52 wyluszcze 3lata cialo rzgskowe, 3 mm $2 ) DORCATA Szt 10,5 po 2,5 latach od rozpey,
nie kwadrant no- 1x Iat  nania guza krioekstr,
sowo-dolny Jacja ksenono- cenic guza do watro- zaémy wiklajacej, retino.
wa by) patia popromienna
2 m. 46  wyluszeze- Slat naczyniéwka 1 mm 1 x 60Co poprawa - Zyje 19 f:zcidow? zaéma wikia.
nie kwadrat skro- 12 x fotoko-  zbliznowa- lat  jaca, retinopatia popro.
niowo-dolny agulacja kse-  cenie guza mienna
nonowa
3 z. 64  wyluszcze- 1 mies. cialo rzgskowe, 4,5 mm 2 x 9Co stan sta- brak 2 lata c_zqsciown zaéma wikha.
nie gora cjonamy  danych jaca, jaskra, wtéme od.
warstwienie siatkéwki
4 m. 61 wyluszcze- 2 lata naczynidwka, 2,5 mm 1 x 6Co pogorsze-  brak 9 mies. jaskra nastgpcza
nie tylny biegun 3 x fotokoag. nic danych
ksenon., wy-
tuszczenie
5 m. 74 nie leczony réwno- naczyniéwka 6,5 1 x 6Co pogorsze-  brak 1 mies. jaskra nast., zaéma wi-
czesnie i cialo rzgsko- mm nie danych klajaca obu oczu
we, kwadr. no-
sowo-gorny
i nosowo-dolny
6 z. 37 wyluszcze- 10 mies. naczyniéwka, 3 mm 1 x 60Co pogorsze- zmarla 15 wtérne odwarstwienie
nie kwadrant skro- nie (przerzuty mies.  siatkdwki
2 x 60Co niowo-dolny do ptuc)
oczodotu
PISMIENNICTWO 94: 1169—1179 (1987). — 7. O’Connor M.J., McDonald

1. Barr C., Zimmerman L.E., Curtin V.T., Font R.L.:
Bilateral Dltfuse Melanocytic Uveal Tumors Associated
With Systemic Malignant Neoplasms. A Recently Re-
cognized Syndrome. AMA Arch. Ophthal. 100: 249—255
(1982). — 2. Bornfeld N., Gerke E.: Doppelseitige Mela-
nome der Aderhaut. Klin. Mbl. Augenhk. 178: 413 (1981).
— 3. Duke-Elder S., Perkins E. S.: Diseases of the Uveal
Tract, 481—916, (Kimpton, London 1966). — 4. Gailloud
C., Zografos L., Bercher L.: Bilateral Uveal Melanomas.
2nd International Meeting on Diagnosis and Treatment
of Intraocular Tumors. Lyon — Nov. 23—27, 1987 (ma-
terialy zjazdowe). — 5. Gass D. M., Gieser R.G., Wil-
kinson C.P., Beahm D.E. Pantler S.E.: Bilateral Dif-
fuse Uveal Melanocytic Proliferation in Patients with
Occult Carcinoma AMA Arch. Ophthal. 108: 527—533
(1990). — 6. Gilbert C.M., El Baba F., Schachat A.P.,
Grossmiklaus H., Green R.: Nonsimultaneous Primary
Choroidal and Cutaneous Melanomas. Ophthalmology

G.: Bilateral Ovarian Carcinoma with Bilateral Uveal
Melanoma, Brit. J. Ophthal. 68: 261—267 (1984). —
Offret G., Haye C.: Tumeurs de l'oeil et des annexes
Oculaires, 219—257 (Masson, Paris 1971). — 9. Ooster-
huis J.A.,, Went L.N., Lynch H.T.: Primary Choroidal
Melanomas and Familial Occurence of Melanomas. Brit.
J. Ophthal. 66: 230—233 (1982). — 10. Prause J.U., Jen-
sen O.A. Eisgart F., Hansen W. Kieffer M.: Bilateral
Diffuse Malignant Melanoma of the Uvea Associated
with Large Cell Carcinoma, Giant Cell Type of the
Lung. Ophthalmologica 189: 221—228 (1984).

11. Serogard S., Daunius C., Kock E., Popovic V.: Two
Cases of Primary Bilateral Malignant Melanoma of the
Choroid. Brit. J. Ophthal. 72: 244—245 (1988). — 12.
Schammas H.F. Watzke R.C.: Bilateral Choroidal Me-
lanomas. AMA Arch. Ophthal. 95: 617—623 (1977).
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NIRIDIA, czyli wrodzony brak teczéwki, jest sto-

sunkowo rzadka wadg oka. Czeéciej spotykana jest
szczelina teczowki, czyli coloboma iridis. Szczelina te-
cz6wki moze byé wyrazem mniejszej ekspresji genu
aniridii lub moze wystapi¢é u os6b z wadami mnogimi
wskutek defektu innych chromosoméw: 4, 9, 13, 18, 22
oraz W monosomii chromosomu X °.

W S$wietle wspoélczesnej wiedzy z uwagi na fenotypo-
we réznice oraz wyniki analizy sprzezen DNA rozréz-
nia sie dwa typy aniridii: AN 1 i AN 2. Okre$lenie
aniridia typu 1, AN 1, jest zarezerwowane dla choroby,
ktérej locus geni jest polozony na chromosomie 2, na-
tomiast aniridia typu 2 — AN 2 — ma locus geni na
chromosomie 11*°,

Przynalezno§é choroby mozna okreslié technikami re-
kombinacyjnymi DNA, niedostepnymi jednak w naszych
warunkach.

Naszym celem jest przedstawienie dziedzicznego cha-
rakteru choroby na podstawie analizy rodowodowej pa-
cjentow.

MATERIAL

W pracy opisano 15 chorych z trzech rodzin cierpig-
cych na aniridie.

Rodzina 1. Chora G.S. (IV/2), lat 23, zglosila sie
do Klinjki Okulistycznej z prosbg o zbadanie dwéjki
dzieci — M.S. (IIV/1) w wieku 2 lat oraz N.S. (III/2)
w wieku 6 miesiecy (ryc. 1). U obojga dzieci z odchy-
len od normy stwierdzono obustronny brak teczéwki
i podwichnigcia soczewek. Chora G.S. (II/2) cierpi na
obustronny wrodzony brak teczéwki, podwichnigcie
i zmetnienie soczewek, jaskre wtérng (w oku lewym
nie poddajaca sie zaréwno leczeniu zachowawczemu,
jak i operacyjnemu — galka oczna zostala usunigta).
Oprécz dzieci chorujg ojciec (/1) i brat (II/1) pacjentki.
O.R. (I/1) 1. 52 ma jednostronng szczeling teczéwki

D Osobnik zdrowy ptci meskiej
sobnik chory ptci meskiej
nik zdrowy ptci zenskiej

hory ptci zenskiej

wyrazong cechqg

Ryc. 1. Rodowéd rodziny 1.
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Rodzinne wystepowanie
wrodzonego braku teczéwki

FAMILIAL OCCURENCE OF CONGENITAL ANIRIDIA

Aniridia and coloboma iridis are congenital defects
which are inherited in as an aut domi-
nant trait. The study presents an analysis of 15 pedi-
grees of 15 patients from 3 families; it confirms the
hereditary character of aniridia and iris coloboma and
indicates the variability of the genetic expression.

HASLA: aniridia, dziedziczenie autosomalne dominujace,
rodowéd rodzinny, proband, ekspresja genu, locus geni

KEY WORDS: aniridia, autosomal dominant trait, pedi-
gree, proband, genetic expresion, locus geni

i podwichniecie soczewki; ciSnienie Srédgalkowe w obu
oczach prawidlowe.

J.R. (II/1), 1. 26, cierpi na obustronny brak teczéwki,
podwichnigcie i zmetnienie soczewek oraz jaskre wtoér-
ng w obu oczach (w prawym oku nie poddajgcg sig
leczeniu — galka oczna zostala usunigta).
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Ryc. 2. Rodow6d rodziny 2.

Rodzina 2. Chory L.S. (II/2), 1. 25 z obustronnym
brakiem teczé6wki, podwichnieciem i zmetnieniem so-
czewek zglosil sie do kliniki z prosbg o zbadanie dwéch
synéw (ryc. 2). U dzieci D.'S. (III/1) w wieku 3 lat
i R.S. (II/2) w wieku 2 lat stwierdzono jednostronng
szczeling teczéwki i malego stopnia podwichniecie so-
czewki w oczach ze szczeling teczéowki. Ojciec S.S. (I/1),
1. 59, i brat pacjenta P.S. (1I/3), 1. 23, cierpia na obu-
stron_ny brak teczéwki, podwichniecie i zmein
czewek.

Rodzina 3. Chory H.W. (1II/4), 1
nym brakiem teczéwki, podwichnigciem i
soczewek obu oczu zostal przyjety do
usuniecia zmetnialej soczewki
Zona pacjenta T.W. (1I/4a),
wodu zaémy wrodzonej obu
1. 86, i siostra B.W. (II/1), 1. 60
brak teczéwki, zmetnienie s
Kariotyp probanda prawidlowy.
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