Klinika Oczna 95: 320-321 (8/19993)

s

Mikotaj Meller

Przypadek glejaka nerwu wzrokowego w przebiegu

choroby Recklinghausena
A case of Recklinghausen’s disease with glioma of the optic nerve

Summary. A case of Recklinghausen’s disease in a 2.5-year-old girl, with typical skin

changes and tumor of the optic nerve is presented. The tumor was excised,

preserving the eyeball, and diagnosed histopathologically as glioma. The child
remained under control.
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Choroba Recklinghausena nalezy do grupy fako-
matoz, tj. schorzen powstatych na podlozu anomalii
wezesnozarodkowych roznicowania komoérek ekto-
dermy plodowej. Jest wiec embriopatia uwarunko-
wana genetycznie. Przyjmuje sig, iz przyczyna tkwi
w komorkach nerwowych ostonki Schwanna, a proli-
feracja elementow wioknistych jest procesem wtor-
nym, bedacym wynikiem zwyrodnienia tkanki ner-
wowej. Nerwiakowlokniakowato$¢ dziedziczy sie au-
tosomalnie dominujaco®*>. Przypadki, gdzie nie
udalo si¢ ustalic podloza genetycznego moga byé
wynikiem mutacji genu®. Nerwiakowlokniakowato$é
Jest schorzeniem postepujacym, wykazujacym znacz-
ng mnogos¢ objawow. Wyodrebniono 8 postaci cho-
roby zaleznych od ilosci i jako$ci zmian®. W sposob
szezegblny schorzenie to dotyczy narzadu wzroku.
Stwierdza si¢ neuromaty Ranke’go, znamiona i guzy
spojowki oraz blony naczyniowej, guzy nerwu wzro-
kowego, zanik n. wzrokowego (jedno- lub cz ciej
obustronny), porazenia n. odwodzacego. wodoocze,
jaskre, za¢me wrodzona®’. Zmiany ogdlne manifes-
tuja si¢ guzami nerwowo-wioknistymi, naczyniakami,
znamionami'. Opisywano rowniez stoniowato$¢ na-
rzadow*’. W prawie wszystkich przypadkach wy-
stepuja plamy o mleczno-kawowym zabarwieniu.
czgsto ulatwiajace rozpoznanie®®. Anomalie tkanki
kostnej sa wynikiem Jej zniszczenia lub przerostu.
Dysplazja w obrebie kosci klinowej powoduje chara-
Klerystyczny obraz wytrzeszezu pulsujacego 7!
ngsto obserwowang cecha jest obustronne poszerze-
nie kanalow nerwu wzrokowego?. W grupie 5-10%
chorych wspolistnieja nowotwory osrodkowego ukla-
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du nerwowego rozwijajace sie wewnatrzczaszkowo
(gwiazdziaki, oponiaki, glejaki). Czesto dotycza one
nerwu wzrokowego lub stuchowego?!°. W rzadkich
przypadkach guz wewnatrzczaszkowy wtérnie zajmuje
oczodol>. Zalezno$¢ pomiedzy glejakami n. II a choro-
ba Recklinghausena stwierdzono juz w 1942 r. na
podstawie analizy przypadkow!®. Uwage zwraca fakt,
ze pod wzgledem histologicznym u dzieci dominuja
glejaki, u osob dorostych za$ oponiaki.

Opis przypadku
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Ryc. 1

Zmiany skorne u ojea dziecka

Glejak n- wzorokowego w ch. Recklinghausena
i i dolowi. Ponadto stwierdzono wytrzeszcz gatki ocznej
kravs«l;jnz:ézofmhnometda OP=17 mm, OL=12 mm przy podstawie
I gO mm) i poszerzenie prawej szpary powickowej (OP=8 mm, OL=6
‘ mm). Srednica rogowek obu oczu wynosita 11 mm. Badanie blor[:uk-
oskc-)powe przednicgo odcinka galek ocznych nie wykazalo zmian.
{)Vziemikowo w oku prawym obserwowano delikatne przekrwienie
{arczy .11, zatarcie jej granic i unicsicnic 0 3 D ponad poziom dna
oka. Naczynia zylne wykazywaly mierne poszerzenie, naczynia tet-
nicze byly waskie. Dno oka Ilewego.me wyka;ywalo odchylen od
stanu prawidlowego. Na skorze dziecka stwierdzono pojedyncze
plamy typu .cafe au lait” (ryc. 2). Badanie radiologiczne wykazato

ne poszerzenie kanalow n.Il jednakze bez zmian struktury
zg:;t\l: Iilch cﬁ)rgbie. Koéci sklepienia czaszki, oczodol, okolica siodla
tureckiego byly prawidlowe. Wykonana tomografia komputerowa
glowy ujawnila istnienie procesu rozrostowego _pqwqdu;acego wrze-
cionowate poszerzenie prawego n.ll beg wspolistnienia destrukeji
kostnych oczodolu oraz nacickania galki ocznej (ryc. 3).

Ryc. 2. Plamy typu ..cafe au lait™.

Uktad komorowy mézgu byl prawidlo
nych nie wykonywano. y

Po konsultacji neurochirurgicznej dziecko |
zabiegu operacyjnego. W kwietniu 1991 r.
Neurochirurgii AM w Poznaniu zabieg operacyjny
lis transzygomatica orbitae dextri. Podczas zabiegu
guza w catosci wraz z nerwem wzrokowym, pozostawi:
Badaniem histopatologicznym rozpoznano glejak nerwu
o I stopniu zaawansowania biologicznego. Dzecko nie
dodatkowej terapii. W trakcie obserwacji pooperacyjne) utrz
si¢ opadniccie powieki gornej OP. Badanie kontrolne wykonane
po leczeniu operacyjnym wykazuje nieznaczne rozbiezne ustawienic
galki ocznej prawej (— 10°). Stwierdzono ustapienie wytrzeszezu (ezzof-
talmometria OPL=12 mm przy podstawie 92 mm. szerokosé szpary
powickowej zarowno w prawym jak i w lewym oku wynosi 8 mm).
Dotychezas nie zaobserwowano cech zaniku prawej gatki ocznej. Stan
ogolny  dziecka jest bardzo dobry. Ostros¢ wzroku oka lewego
prawidlowa. Badanic ultrasonograficzne (USG /B/) narzadu wzroku
nic wykazuje zmian w obrgbie nerwu wzrokowego po stronie lewej.
Dziecko pozostaje w stalej obserwacji Poradni Przyszpitalne;.

Omowienie

Przedstawiony przypadek dotyczy dziecka z niepel-
nym zespolem objawow choroby Recklinghausena®,
u ktorego rozpoznanie ustalono na podstawie zmian
skornych (charakterystycznych dla 99% przypadkéow).
wywiadu rodzinnego oraz guza zlokalizowanego
w oczodole. U dzieci z choroba Recklinghausena
najczesciej obserwuje sie guzy wychodzace z n.ll
o charakterze glejakéw?. Weg Andler'a i Roosen'a*
czesciej wystepuja guzy okolicy nadsiodiowej, manifes-
tujace si¢ zaburzeniami endokrynologicznymi w po-
staci przedwczesnego dojrzewania. Postepowanie lecz-
nicze nie jest jednoznaczne. Duze, pojedyncze guzy
wymagaja usunigcia operacyjnego ze wzgledu na moz-
liwos¢ ich zezlosliwienia®3. Wg Pavan-Langston wska-
zaniem do usunigcia guza jest poszerzenie kanatu n.1I
i znaczne obnizenie ostrosci wzroku. Zabieg powinien
by¢ poprzedzony biopsja tkanki guza®. Ze wzgledu na
mnogos¢ i roznorodnos¢ objawow i postgpujacy cha-
rakter schorzenia rokowanie w przypadku choroby
Recklinghausena jest niepewne?.
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