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Ist nie je sze reg za bu rzeń do ty czą cych siat ków ki, któ rych wy stę po wa nie ogra ni cza się do wie ku dzie cię ce go. Na le żą do nich
wa dy wro dzo ne oraz scho rze nia dzie dzicz ne. Wie le cho rób spo ty ka nych u do ro słych mo że tak że wy stą pić u dzie ci, choć
wów czas mo gą mieć od mien ną pre zen ta cję kli nicz ną. Fo to gra fie dzie cię cych scho rzeń siat ków ki, szcze gól nie tych wy stę -
pu ją cych rzad ko, są głów nym na rzę dziem edu ka cyj nym w kształ ce niu mło dych oku li stów dzie cię cych i spe cja li stów cho -
rób siat ków ki w dia gno sty ce i po stę po wa niu z ty mi pa cjen ta mi. Nie któ re z tych scho rzeń i ich po wi kła nia mo gą za gra żać
wi dze niu, in ne zaś mo gą je dy nie wpły wać na ostrość wzro ku i po le wi dze nia.

Wady wrodzone
Spe cja li sta dzie cię cych cho rób siat ków ki mo że za ob ser wo wać sze reg wad wro dzo nych. Na le żą do nich za bu rze nia na czy -
nio we, za bu rze nia ner wu wzro ko we go i na czy niów ki.

Krętość naczyń siatkówki
Krę tość na czyń siat ków ki (re ti nal tor tu osi ty) mo że być za bu -
rze niem izo lo wa nym, wa dą wro dzo ną al bo też wy stę po wać
ro dzin nie. W oczach z tym scho rze niem mo gą się po ja wiać
krwo to ki lub za mknię cie świa tła na czy nia żyl ne go.

Wrodzone fałdy siatkówki
Wro dzo ny fałd siat ków ki (con ge ni tal re ti nal fold) to rzad kie za -
bu rze nie wy stę pu ją ce w ob rę bie tyl ne go bie gu na, wraz z roz -
ga łę zie nia mi na czyń siat ków ko wych, które sięga do tar czy nerwu
wzro ko we go i rąb ka zę ba te go. Zmia nę na le ży róż ni co wać z ma -
są gle jo wą i prze trwa łym una czy nie niem pło do wym. Scho rzenie
mo że być związane z oczo plą sem oraz za bu rze nia mi widze -
nia. Moż li wa jest też obec ność nad wzrocz no ści. Wro dzo ne fałdy
siat ków ki wy stę pu ją obu stron nie i są sy me trycz ne.

Makronaczynie siatkówkowe
Wro dzo ne ma kro na czy nie siat ków ki (re ti nal ma cro ves sel) to rzad -
kie scho rze nie, w któ rym wy stę pu ją du że, nie pra wi dło we na czy -
nia una czy nia ją ce znacz ne ob sza ry dna oka. Mo gą obej mo wać
do łek i po wo do wać mro czek (tzw. an gio sco to ma), mo gą też spo -
wo do wać po wsta nie po łą czeń na czyń siat ków ki z na czy nia mi
rzę sko wy mi.

Idiopatyczne wrodzone zwłóknienie
siatkówki

Idio pa tycz ne wro dzo ne zwłók nie nie siat ków ki (idio pa thic con -
ge ni tal re ti nal fi bro sis) jest rzad kim scho rze niem, które może
być jed no stron ne i nie za wsze upo śle dza wi dze nie.

Fotografia przedstawia pacjenta z krętością naczyń siatkówki. 
W obojgu oczach obecne są rozsiane krwotoki oraz blizna 
w plamce po przebytym zatorze tętnicy środkowej siatkówki 
i przewlekłym obrzęku (po lewej). Przedstawiony pacjent miał 18 dioptrii nadwzroczności oraz 

obustronny, symetryczny wrodzony fałd siatkówki w okolicy plamki.
Zgoda na publikację: dr Thomas W. Wilson, Geisinger Medical Center,
Danville, PA

To wrodzone makronaczynie unaczynia obwodową część dna oka, przekracza
poziomy szew (raphe) i biegnie przez plamkę blisko dołka.

Ten pacjent urodził się z nietypowym
idiopatycznym wrodzonym zwłóknieniem
siatkówki. Stan kliniczny jest stabilny,
bez istotnego wpływu na funkcje
wzrokowe.
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Szczelina (coloboma)
Szcze li na (siat ków ki i na czy niów ki – przyp. tłum.) w ba da niu
oftal mo sko po wym mo że po wo do wać wy gląd bia łej źre ni cy
(leu ko co ria), co może sy mu lować zmia nę gu zo wa tą, np. siat -

ków cza ka (re ti no bla sto ma). Ta wa da wro dzo na mo że obej mo -
wać tar czę ner wu wzro ko we go, plam kę, na czy niów kę lub róż -
ne kom bi na cje tych struk tur.

Zdjęcie przedstawia szczelinę obejmującą tarczę nerwu wzrokowego i naczyniówkę. W centralnej części szczeliny naczyniówki
występuje także garbiak (strzałki). Koliste zmiany w obrębie garbiaka (groty) mogą odpowiadać przedarciom lub nawet drobnym
przetokom do przestrzeni pozagałkowej. Znacznych rozmiarów szczelina, jak ta przedstawiona na fotografii, może dawać obraz
leukokorii lub symulować siatkówczaka.

Fotografia dna oka oraz angiografia fluoresceinowa przedstawiają bliznę w plamce u 14-miesięcznego chłopca z wrodzoną
toksoplazmozą, symulującą szczelinę. Zmiana jest wklęsła, ma nieregularne i pigmentowane brzegi.
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Zgoda na publikację: Ophthalmic Imaging Systems, Inc. Fotografie przedstawiają dwóch pacjentów z wrodzoną szczeliną
naczyniówki. Zmiana związana jest ze szczeliną obejmującą nerw
wzrokowy. Strefa zaniku i hiperplazji nabłonka barwnikowego (strzałki)
jest prawdopodobnie wynikiem przebytego odwarstwienia siatkówki,
które ustąpiło samoistnie.Choroba Coatsa

Wro dzo na cho ro ba Co at sa, zwa na ina czej wro dzo ną te le an -
giek ta zją na czy nio wą siat ków ki, mo że wy stą pić u dziec ka pod
po sta cią zmia ny gu zo wa tej z roz sze rzo ny mi tęt nia ko wa to zmia -
na mi i roz le głym wy się kiem pod siat ków ko wym. Cho ro ba pra -
wie za wsze wy stę pu je u chłop ców i jest jed no stron na.

U tego dziecka z chorobą Coatsa widoczne są
rozszerzone włośniczki siatkówkowe, zmiennych
rozmiarów makrotętniaki oraz masywny wysięk
lipidowy pod siatkówką. Ciężka postać choroby
Coatsa może wystąpić jako leukokoria i może
symulować siatkówczaka.

Fotografia przedstawia dużych rozmiarów szczelinę obejmującą tarczę nerwu
wzrokowego oraz naczyniówkę. Nad szczeliną obecna jest włóknista błona
(strzałki). Te wrodzone zmiany znajdują się w dolnej części dna oka. U tego
pacjenta występowała ponadto szczelina tęczówki.
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Naczyniak jamisty siatkówki

U tego pacjenta występuje naczyniak jamisty siatkówki 
(retinal cavernous hemangioma) o przebiegu zgodnym 
z przebiegiem nieprawidłowego makronaczynia siatkówki,
przekraczającego linię szwu (raphe). Angiografia fluoresceinowa
ukazuje przebieg tego naczynia żylnego oraz wyraźne zmiany
tętniakowate, położone zgodnie z jego przebiegiem. Na fotografii
kolorowej uwidoczniono także ogniskowe zwłóknienie (strzałka), 
zaś w angiografii fluoresceinowej widać niedokrwienie (strzałki),
niebędące cechą charakterystyczną naczyniaka jamistego siatkówki.
Duże zmiany tętniakowate mogą wpływać na poziom erytrocytów 
w surowicy. Nie stwierdza się jednak istotnego przecieku,
charakterystycznego dla tej waskulopatii.

© 128
© 127

© 129

Malformacje tętniczo-żylne
(zespół Wyburna-Masona)

Ze spół Wy bur na -Ma so na (na czy niak
gro nia sty – przyp. tłum.) jest rzad ką mal -
for ma cją tęt ni czo -żyl ną siat ków ki, mo gą -
cą tak że wy stą pić w ośrod ko wym ukła -
dzie ner wo wym. Na dnie oka wi docz ne
są za rów no po łą cze nia tęt ni czo -żyl ne do -
ty czą ce du żych na czyń, jak i mniej sze
mal for ma cje na czy nio we. Zmia ny te są
le piej wi docz ne w an gio gra fii flu ore sce -
ino wej.

Zespół von Hippla-Lindaua
Ze spół von Hip pla -Lin daua jest spo ty -
ka ny u dzie ci. Wło śnicz ko we gu zy na -
czyń siat ków ki (he man gio bla sto ma) wy -
stę pu ją na siat ków ce, w mó zgu, ner kach
i w in nych miej scach.

Hamartoma
Zmia na ty pu ha mar to ma siat ków ki mo -
że zo stać roz po zna na u dzie ci przez
spe cja li stę cho rób siat ków ki na pod sta -
wie cha rak te ry stycz ne go wy glą du za bu -
rzeń po wierzch ni szklist ko wo -siat ków ko -
wej, wy raź nych na czyń siat ków ki oraz
zmien ne go kom po nen tu na błon ka barw -
ni ko we go.

Angiografia fluoresceinowa pacjenta 
z zespołem Wyburna-Masona ukazuje
gwałtowne wypełnianie się malformacji
tętniczo-żylnych. W późnych fazach
badania nie zaobserwowano przecieku 
z tych naczyń (niepokazane).

U tego pacjenta występują rozsiane
naczyniaki włośniczkowe (strzałki). Zwraca
uwagę obecność rozszerzonych naczyń 
u góry, przy większej zmianie. W miejscu
występowania naczyniaków znajdują się
także proliferacje włókniste.
Zgoda na publikację: dr Emily Chew

U tego 17-miesięcznego chłopca występuje
charakterystyczna uniesiona i pigmento-
wana masa o typie hamartoma, obejmująca
siatkówkę i nabłonek barwnikowy, oraz
położona wyżej tkanka glejowa.
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Zespół przetrwałego unaczynienia płodowego
Una czy nie nie pło do we ule ga zwy kle re gre sji w me cha ni zmie
apop to zy, jed nak u nie któ rych pa cjen tów ta in wo lu cja nie za -
cho dzi. Skut kiem te go jest po wsta nie na dnie oka sze re gu prze -
trwa łych ele men tów na czy nio wych, co no si na zwę ze spo łu prze -
trwa łe go una czy nie nia pło do we go (PFVS, per si stent fe tal va -
scu la tu re syn dro me). Wspo mnia ne ele men ty na czy nio we mo -
gą brać po czą tek z seg men tu tęt ni cy cia ła szkli ste go (hy alo id
ar te ry), wy cho dzą cej z tar czy ner wu wzro ko we go i bie gną cej
przez cia ło szkli ste do prze strze ni za so czew ko wej. W nie któ -
rych przy pad kach mo że wy stą pić prze trwa ła po zo sta łość
bło ny źre nicz nej. PFVS zwy kle wy stę pu je jed no stron nie, za zwy -
czaj nie ule ga pro gre sji w cią gu ży cia dziec ka, wy ją tek sta no -
wią wtór ne me cha nicz ne lub trak cyj ne szklist ko wo -siat ków ko -
we zmia ny pa to lo gicz ne. Dwa ele men ty wy stę pu ją cych za bu -
rzeń mo gą wpły wać na wi dze nie, są to zmęt nie nia ośrod ków

optycz nych oraz dys pla stycz ne i trak cyj ne za bu rze nia siat ków -
ki. Bło na na czy nio wa so czew ki (tu ni ca va scu lo sa len tis) dzie -
li się na część przed nią oraz tyl ną i ota cza so czew kę. W przed -
niej czę ści wy stę po wać mo że jej prze dłu że nie do cho dzą ce do
źre ni cy i po wierzch ni so czew ki. W tyl nej czę ści bło na na czy -
nio wa so czew ki po kry wa so czew kę, łą cząc się z ukła dem szklist -
ko wym i wy rost ka mi rzę sko wy mi. Prze trwa łe ele men ty bło ny na -
czy nio wej so czew ki wy stę pu ją głów nie na tyl nej po wierzch ni so -
czew ki. Spek trum ob ra zu kli nicz ne go PFVS za le ży od stop nia
in wo lu cji tyl nej czę ści cia ła szkli ste go oraz bło ny na czy nio wej
so czew ki, a tak że od róż ne go stop nia dys pla zji siat ków ki.
W przy pad kach obu stron ne go PFVS na le ży wy klu czyć cho ro -
bę Nor rie go – mo że ona bo wiem na śla do wać PFVS, po wo du -
jąc jed nak cięż sze po wi kła nia krwo tocz ne i dys pla stycz ne obej -
mu ją ce siat ków kę.

Fotografie przedstawiają zmiany naczyniowe na tarczy nerwu wzrokowego. Stanowią one proksymalną część unaczynienia szklistkowego.
Po lewej stronie widoczna jest kręta, włóknista pozostałość po naczyniu (strzałki), określana także mianem tarczy Bergmeistera. Tętnicza
pętla naczyniowa na tarczy nerwu wzrokowego związana jest z możliwością krwawienia do ciała szklistego (trzecia fotografia), co jest
często spotykanym zjawiskiem w przypadkach wrodzonych pętli naczyniowych. Fotografia po prawej ukazuje rzadziej występującą,
wrodzoną pętlę żylną.
Zgoda na publikację: dr David Abramson

U tych pacjentów występuje PFVS ze zmiennego stopnia, niepełną regresją tylnej części (unaczynienia) ciała szklistego. U wszystkich
pacjentów występuje włóknisto-naczyniowe pasmo. U dwóch chorych po prawej (strzałki) wystąpiło krwawienie do ciała szklistego, 
a u jednego z nich widoczny jest również włóknisty komponent jednego z lepiej widocznych fałdów siatkówki.

U tego 9-miesięcznego pacjenta z PFVS uwidoczniono pozostałość unaczynienia ciała szklistego rozciągająca się od nerwu wzrokowego
do tylnej torebki soczewki lewego oka.

© 130
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Spektrum zmian klinicznych zespołu przetrwałego unaczynienia płodowego

Zgoda na publikację: dr Mort Goldberg

Zwraca uwagę zmienność objawów klinicznych przetrwałego tylnego ciała szklistego. Niektóre przypadki wydają się wiązać z włóknieniem
(fotografie środkowa po prawej i dolne). Badanie USG-B może pokazać obecność tętnicy ciała szklistego (strzałka) i związanych z tym
trakcyjnych uniesień siatkówki (grot). Zmiany dysplastyczne siatkówki mogą być związane z PFVS (fotografie górne: lewa i po prawej).
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Fotografia przedstawia delikatną przetrwałą błonę naczyniową soczewki, połączoną z przetrwałą tętnicą ciała szklistego.
Zgoda na publikację: dr Mort Goldberg

U przedstawionych pacjentów występuje przednia przetrwała błona naczyniowa soczewki, sięgająca do brzegów tęczówki. Jest ona
najlepiej widoczna w angiografii fluoresceinowej.

Zgoda na publikację: dr David Abramson

PFVS, obejmujące przednią błonę naczyniową soczewki, spowodowało u tych dwojga chorych powstanie zaawansowanej zaćmy.
Oprócz tego stwierdzono u nich małoocze.

© 131
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Wrodzone rozwarstwienie siatkówki sprzężone z chromosomem X
Wro dzo ne roz war stwie nie siat ków ki sprzę żo ne z chro mo so -
mem X (CXR, con ge ni tal X -lin ked re ti nal schi sis), zwa ne mło -
dzień czym roz war stwie niem siat ków ki sprzę żo nym z chro mo -
so mem X, jest obec ne przy uro dze niu i do ty czy głów nie no -
wo rod ków płci mę skiej. Gen XLR SI jest zlo ka li zo wa ny w po -
zy cji Xp22 i ko du je biał ko re ti no schi zy nę, skła da ją ce się z 24
ami no kwa sów. Je go eks pre sja za cho dzi w fo to re cep to rach
i ko mór kach dwu bie gu no wych. Re ti no schi zy na jest biał kiem
bio rą cym udział w pro ce sach ad he zji ko mór ko wej oraz we

wza jem nych in te rak cjach ko mó rek war stwy ją drza stej we -
wnętrz nej. Obec na jest rów nież w po łą cze niach sy nap tycz -
nych mię dzy fo to re cep to ra mi i ko mór ka mi dwu bie gu no wy mi.
Zmia ny pa to lo gicz ne lub brak re ti no schi zy ny zmniej sza ją przy -
le ga nie mię dzy war stwa mi siat ków ki, co po wo du je po wsta -
nie prze strze ni roz war stwie nia. Je dy nym ob ja wem kli nicz nym
u no si cie lek mo że być de li kat ne po marsz cze nie bło ny gra nicz -
nej we wnętrz nej.

U tego 9-miesięcznego chłopca z wrodzonym rozwarstwieniem siatkówki
sprzężonym z chromosomem X duży obwodowy obszar rozwarstwienia
przesłonił oś wzrokową (strzałki).

Fotografie przedstawiają olbrzymie pęcherzowe
odwarstwienie siatkówki u chorego z wrodzonym
rozwarstwieniem siatkówki sprzężonym 
z chromosomem X. Obszary rozwarstwienia
sięgają do tylnego bieguna.

U tego pacjenta występują rozsiane obszary
rozwarstwienia w obwodowej części dna oka,
których zarys stanową pasma włókniste. 
U dołu jest także obecne odwarstwienie
siatkówki (strzałki), wynikające z sięgających 
do dołka zmian.
Zgoda na publikację: dr Anthony Capowe, jr
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Dystrofia mięśniowa twarzowo-łopatkowo-ramienna
Dys tro fia mię śnio wa twa rzo wo -ło pat ko wo -ra mien na (FSHD,
facio sca pu lo hu me ral mu scu lar dys tro phy) jest cho ro bą dzie -
dzicz ną; po wo du je po stę pu ją ce osła bie nie mię śni, któ re wy -
ni ka z de fek tów bio che micz nych i struk tu ral nych skład ni ków
mię śni. W FSHD wy stę pu je po stę pu ją ce osła bie nie i utra ta mięś-
ni szkie le to wych w gór nej czę ści cia ła. W nie wiel kim od set ku

tych cho rych wy stę pu ją po wią za ne z utra tą wi dze nia an gio pa -
tie na czyń siat ków ki. Za bu rze nie ge ne tycz ne wy stę pu je w po -
bli żu chro mo so mu 4 w lo cus 4q35. Nie mow lę ca FSHD jest cięż -
szym ty pem scho rze nia i zwy kle jest sko ja rzo na z utra tą słu -
chu, pro ble ma mi ze wzro kiem i drgaw ka mi.

W dystrofii mięśniowej twarzowo-łopatkowo-ramiennej występować mogą strefowe lub rozsiane zmiany naczyniowe siatkówki. U tego
chorego, z wyjątkiem niewielkiej krętości naczyń, tylny biegun jest względnie prawidłowy. Na obwodzie jednak są obecne: niedokrwienie,
rozszerzone teleangiektazje i typowe dla reakcji typu Coatsa na dnie oka przeciekające tętniaki.
Zgoda na publikację: dr Alan Bird
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U tego 6-miesięcznego dziecka występuje niemowlęca dystrofia mięśniowa twarzowo-łopatkowo-ramienna ze zmianami patologicznymi
dna oka i utratą słuchu. W tylnym biegunie występują wyraźnie widoczne naczynia i wysięki lipidowe, a na dalekim obwodzie obecne jest
niedokrwienie ograniczone przez przeciekające naczynia siatkówki.

Angiografia fluoresceinowa u tego pacjenta pokazuje niedokrwienie na obwodzie i neowaskularyzacje. W miejscu połączenia strefy
siatkówki unaczynionej i nieunaczynionej widoczne są rozszerzone naczynia i stłoczenie unaczynienia obwodowego. Pomimo że wygląd
tylnego bieguna w lewym oku nie wskazywał na istnienie zmian, na obwodzie obecne były patologiczne zmiany naczyniowe siatkówki.
Ten przypadek określono jako niemowlęcą dystrofię mięśniową twarzowo-łopatkowo-ramienną z mutacją genu w pozycji 4q35.
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Rodzinna wysiękowa witreoretinopatia
Ro dzin na wy się ko wa wi tre ore ti no pa tia (FEVR, fa mi lial exu da ti -
ve vi tre ore ti no pa thy) jest cho ro bą dzie dzicz ną zwią za ną z obu -
stron ny mi ob wo do wy mi za bu rze nia mi szklist ko wo -siat ków ko -
wy mi. Cha rak te ry zu je się m.in. wy raź nie wi docz ny mi wło śnicz -

ka mi, roz cią gnię ciem una czy nie nia siat ków ko we go od tyl ne go
bie gu na do ob wo du, fał da mi siat ków ki i zmien ne go stop nia gro -
ma dze niem li pi dów w ob sza rze wy się ko we go od war stwie nia siat -
ków ki.

U tego 5-miesięcznego chłopca z FEVR widoczny jest duży skroniowy fałd
siatkówki, biegnący przez plamkę w prawym oku.

Zwraca uwagę fałd siatkówki ciągnący się 
od tarczy nerwu wzrokowego do dalekiego 
obwodu, gdzie występują zmiany 
patologiczne nabłonka barwnikowego 
i unaczynienia siatkówki.

© 132

U tej 7-miesięcznej dziewczynki z FEVR w obojgu oczach widoczne są
fałdy siatkówki ciągnące się ku dolnemu obwodowi.

U tego dziecka z FEVR na dalekim obwodzie występują znaczne wysięki
lipidowe. Widoczny jest wyraźny brzeg unaczynienia, ograniczony od przodu
obszarem niedokrwienia. Obecne jest także aktywne ognisko przecieku, które
najprawdopodobniej odpowiada wczesnej proliferacji śródbłonka lub
neowaskularyzacji (strzałka).

U tego pacjenta z FEVR w tylnym biegunie nie odno-
towano zmian patologicznych, widoczne są jednak
wysięki lipidowe. Wyraźnie widoczne w górno-skro-
niowej części dna oka (strzałki) wskazują na obecność
na obwodzie przeciekających naczyń.
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U tych dwojga pacjentów występuje ciężka FEVR z masywnym
wysiękiem lipidów na dalekim obwodzie, neowaskularyzacją
siatkówki (strzałki), blizną w plamce (strzałki) oraz barwnikowymi 
i zanikowymi zmianami na obwodzie.

W niektórych przypadkach brak jest cech obecności lipidów, nawet przy obecności na obwodzie tkanki włóknisto-naczyniowej. W tym
przypadku nadal występuje aktywna neowaskularyzacja skroniowo od włóknistego zbliznowacenia spowodowanego neowaskularyzacją
w plamce. Występuje przeciągnięcie naczyń siatkówkowych ze skroniowej części tarczy nerwu wzrokowego do plamki, z wyraźnie
widocznym pasmem włóknistym i krwotokiem (strzałka). Angiografia fluoresceinowa pokazuje typowe obwodowe wyprostowane
naczynia oraz wczesną neowaskularyzację rozwĳającą się w miejscu połączenia strefy unaczynionej i nieunaczynionej. W drugim oku
tego dziecka brak jest zmian patologicznych w tylnym biegunie.

© 133
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Zespół nietrzymania barwnika
Ze spół nie trzy ma nia barw ni ka (IP, in con ti nen tia pig men ti) jest
scho rze niem dzie dzicz nym, ob ja wia ją cym się nie do krwie niem
ob wo du siat ków ki i neo wa sku la ry za cją w wie ku nie mow lę cym
lub póź niej szym. W ze spo le nie trzy ma nia barw ni ka ob ser wu je
się prze cią gnię cie na czyń siat ków ko wych od tyl ne go bie gu na
ku ob wo do wi, od war stwie nie siat ków ki, a tak że wy się ko we i nie -
do krwien ne zmia ny na czy nio we siat ków ki. Zmia ny te mu szą być
róż ni co wa ne z po dob ny mi ob ja wa mi wy stę pu ją cy mi w ro dzin -
nej wi tre ore ti no pa tii wy się ko wej lub re ti no pa tii wcze śnia ków. Dzie -

dzi cze nie ze spo łu nie trzy ma nia barw ni ka mo że być sprzę żo ne
z chro mo so mem X – ze spól ten jest le tal ny dla płci mę skiej. Dia -
gno sty ka róż ni co wa wspo mnia nych zmian na czy nio wych za le -
ży od roz po zna nia po wią za nych ob ja wów ukła do wych. Naj bar -
dziej cha rak te ry stycz ny mi ob ja wa mi ukła do wy mi są pę che rzo -
wo -ru mie nio we zmia ny skór ne, wy stę pu ją ce w okre sie no wo -
rod ko wym. Z cza sem roz wi ja się de pig men ta cja, któ ra póź niej
bled nie. In ne zmia ny ukła do we mo gą obej mo wać ośrod ko wy
układ ner wo wy, hi po pla zję zę bów i ły sie nie.

U tych pacjentów z IP występują obwodowe niedokrwienie siatkówki i neowaskularyzacje (strzałki). U przedstawionego powyżej chorego
z IP rozległy obszar neowaskularyzacji jest dobrze widoczny w miejscu połączenia obszarów siatkówki o prawidłowej i nieprawidłowej
perfuzji naczyniowej na obwodzie (zob. Angiografia fluoresceinowa). Obecne jest też wybarwianie (staining) w późnych fazach. Zwraca
uwagę wyprostowanie obwodowych naczyń i wyraźnie widoczne łożysko naczyniowe. Zmiany te mogą być angiograficznie nie 
do odróżnienia od rodzinnej wysiękowej witreoretinopatii.

U tego pacjenta z IP występują pęcherzowo-rumieniowe zmiany skórne, plamista hipopigmentacja oraz niedorozwój zębów.
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Retinopatia wcześniaków
Re ti no pa tia wcze śnia ków (ROP, re ti no pa thy of pre ma tu ri ty) jest
scho rze niem na czy nio wym siat ków ki, do ty ka ją cym przed wcze -
śnie uro dzo ne no wo rod ki. Nie pra wi dło wa pro li fe ra cja na czyń
krwio no śnych, po wo du ją ca od war stwie nie siat ków ki, mo że
w za awan so wa nych przy pad kach do pro wa dzić do śle po ty.
Nie pra wi dło we pro li fe ra cje włók ni sto -na czy nio we mo gą ulec

re gre sji. Bar dziej praw do po dob na jed nak jest pro gre sja pro -
wa dzą ca do po wsta nia ule ga ją cej ob kur cza niu tkan ki włók ni -
stej, czego efek tem jest od war stwie nie siat ków ki. Ist nie je sze -
reg czyn ni ków le żą cych u pod ło ża cho ro by, m.in. ni ski wskaź -
nik uro dze nio wy, ni ski wiek cią żo wy, su ple men ta cja tle nem
i moż li wy kom po nent ge ne tycz ny.

Stadium I
W sta dium I wy stę pu je cien ka li nia de mar ka cyj na po mię dzy
una czy nio nym i nie una czy nio nym ob sza rem ob wo du siat ków -
ki. Po łą cze nie to jest pła skie.

Stadium II
W sta dium II sze ro ki, gru by wał od dzie la ob szar una czy nio -
ny od nie una czy nio ne go.

Stadium III
W sta dium III przed siat ków ko we pro li fe ra cje włók ni sto -na czy -
nio we są obec ne na tyl nym brze gu wa łu. Mo że on mieć nie -
wy raź ny „ak sa mit ny” wy gląd i po szar pa ne gra ni ce.

Stadium IV-A
W sta dium IV -A jest obec ne nie cał ko wi te od war stwie nie siat ków -
ki, ma ją ce po czą tek na wa le włók ni sto -na czy nio wym. Na siat -
ków kę – w jej przed niej czę ści – dzia ła ją trak cje ma ją ce po czą -
tek na wa le włók ni sto -na czy nio wym, przy czym do łek nie jest
ob ję ty zmia na mi. Wy stę po wać mo że płyn pod siat ków ko wy.

Stadium IV-B
O stadium IV-B mówi się wówczas, gdy dojdzie do odwarstwienia dołka.

Zgoda na publikację: Earl A. Palmer, Casey Eye Institute

© 134 © 135



3
R

O
ZD

ZI
AŁ

C
H

O
R

O
BY

 S
IA

TK
Ó

W
K

I U
 D

ZI
EC

I

194

Stadium V
W stadium V-A występuje całkowite odwarstwienie siatkówki, mogące przybrać kształt lejka. Do stadium V-B zaklasyfikowano
lejek zamknięty.

Choroba „plus”
Chorobę „plus” charakteryzuje krętość tętnic i poszerzenie żył w tylnym biegunie. Do klasyfikacji tej należą także: przekrwienie
naczyń tęczówki, sztywna źrenica i zmętnienie ciała szklistego, które jest niekorzystnym czynnikiem prognostycznym.

W tym przypadku agresywnej tylnej retinopatii wcześniaków wokół tylnego brzegu wału obecne są: płaska neowaskularyzacja i krwotok
przedsiatkówkowy. Widoczne są także znacznie poszerzone i kręte naczynia siatkówki (choroba „plus”) obejmujące obszar 12 godzin
zegarowych.

© 136 © 137 © 138 © 139
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Spektrum ROP

U tego chorego widoczne są zaawansowane objawy kliniczne
ROP. Występuje tu duży fałd siatkówki i przeciągnięcie naczyń
siatkówki ku obwodowi.

Preparat histopatologiczny pokazuje fałd siatkówki i pewnego
stopnia proliferację śródbłonka, rozciągającą się do ciała szklistego
(strzałka).

U tych pacjentów z ROP widoczny jest uniesiony wał proliferacji włóknisto-naczyniowych, ograniczonych przez wyraźne naczynia
(choroba „plus”). Obecne są guzkowe proliferacje komórek śródbłonka do tyłu od wału włóknisto-naczyniowego, zwane „zmianami
typu popcorn”. Odpowiadają one neowaskularyzacjom, które uległy regresji. Jest to tkanka bliznowata, zwykle ulegająca całkowitej
regresji.
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ROP – „zmiany typu popcorn”

Fotografie pokazują tzw. „zmiany typu popcorn” – czyli inaczej – guzkowe proliferacje śródbłonka, widoczne na tylnym brzegu proliferacji
włóknisto-naczyniowych w ROP. Zwraca uwagę, że „zmiany typu popcorn” powodują hiperfluorescencję, nie powodują natomiast
intensywnego przecieku. Może to wynikać z regresji zmian. Przeciek z neowaskularyzacji na przednim brzegu zmian naczyniowych 
jest intensywny, choć ta przepuszczalność naczyń cofa się w miarę zagęszczania się proliferacji włóknisto-naczyniowych.
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ROP i bliznowacenie włókniste

W czterech przytoczonych przypadkach wykonano rozległe leczenie ROP, obejmujące obwód siatkówki (fotokoagulacje i krioterapia).
W obojgu oczach w tylnym biegunie występuje rozległe włóknienie oraz trakcje będące przedłużeniem naczyń oraz biegnące od nerwu
wzrokowego ku obwodowi.

Preparaty barwione trypsyną pokazują neowaskularyzacje śródsiatkówkowe w ROP, kształtem przypominające koralowce.

© 140 © 141
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Idiopatyczne zapalenie naczyń, tętniaki i zapalenie siatkówki 
i nerwu wzrokowego (IRVAN)
Idio pa tycz ne za pa le nie na czyń, tęt nia ki i za pa le nie siat ków ki
i ner wu wzro ko we go (IRVAN, idio pa thic va scu li tis, aneu rysms
and neu ro re ti ni tis) to idio pa tycz na cho ro ba, naj czę ściej wy stę -
pu ją ca u do ro słych. Cho ro ba ta zwią za na jest z wy stę po wa -

niem roz sia nych ma kro tęt nia ków, za zwy czaj obec nych w miej -
scu roz ga łę zie nia na czyń, roz le głych ob sza rów od kła da nia li -
pi dów, ob wo do we go nie do krwie nia, neo wa sku la ry za cji, a na -
wet krwo to ku do cia ła szkli ste go.

U tego 12-letniego chłopca występuje IRVAN.
Widoczne jest rozległe odkładanie lipidów 
w obszarze plamki w obojgu oczach. 
Makrotętniaki są zgrupowane w pobliżu 
nerwu wzrokowego oraz w obszarze krążenia
obwodowego. Występują na rozdwojeniach
tętniczek i cechują się obecnością intensywnego
przecieku w angiografii fluoresceinowej. 
U tego pacjenta wyraźne jest także odcinkowe
wybarwianie niektórych tętniczek (strzałki).
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Zespół dziecka potrząsanego
Ze spół dziec ka po trzą sa ne go jest jed nost ką cho ro bo wą do brze
zna ną w prak ty ce pe dia trycz nej. Znę ca nie się nad dziec kiem po -
wo du je wy stą pie nie krwo to ków przed siat ków ko wych, śród siat -
ków ko wych i pod siat ków ko wych. Do kład ny me cha nizm po wsta -
wa nia tych ro dza jów krwa wie nia nie zo stał po zna ny. W przy pad -
kach, w któ rych wy stę pu ją neo wa sku la ry za cje przed siat ków ko -
we i krwo tok do cia ła szkli ste go, w ob sza rach nie do krwie nia war -
to wy ko nać fo to ko agu la cje la se ro we. Mo że to jed nak nie za ha -
mo wać po więk sza nia się ob sza ru nie do krwie nia, po stę pu ją ce -

go w stro nę tyl ne go bie gu na. Po dob nie, bez po śred nie le cze -
nie ma kro tęt nia ków nie mu si wy eli mi no wać prze cie ka nia li pi dów
do plam ki. Tak że do szklist ko we in iek cje le ków an ty an gio gen -
nych mo gą nie przy nieść ocze ki wa nych skut ków. Cie ka wy jest
fakt, że za pa le nie na czyń i zmia ny tęt nia ko wa te mo gą ulec gwał -
tow nemu za ha mo wa niu, nie po zo sta wia jąc śla dów two rze nia
tęt nia ków. W koń co wym eta pie na stę pu je stop nio wy za nik zmian
wy się ko wych.

U tych pacjentów z zespołem dziecka potrząsanego występuje masywne krwawienie do ciała szklistego, krwawienie śródsiatkówkowe,
a nawet krwawienie do przestrzeni podsiatkówkowej.
Dolny rząd – zgoda na publikację: dr Richard Spaide
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U tych pacjentów zespół dziecka potrząsanego występuje w szczególnie nasilonej formie. Doszło do przedsiatkówkowego wylewu krwi,
którego poziom wyrównuje się w okolicy plamki, co jest szczególnie widoczne na prawej fotografii.
Zgoda na publikację: dr Suzanna Airani

W obojgu oczach tego 14-miesięcznego dziecka (ofiary znęcania się nad dzieckiem) krwotoki widoczne są w wielu warstwach siatkówki.

Albinizm oczny
Al bi nizm oczny jest cho ro bą dzie dzicz ną, w któ rej w gał kach
ocznych wy stę pu je brak pig men tu – me la ni ny, na to miast skó -
ra oraz wło sy są pra wi dło wo lub pra wie pra wi dło wo za bar wio -
ne. Brak barw ni ka w gał kach ocznych mo że po wo do wać zmniej -
szo ną ostrość wzro ku, oczo pląs, nad wraż li wość na ostre świa -
tło i olśnie nie. Nie rzad ko u tych cho rych wy stę pu je tak że zez.

Brak pig men ta cji mo że do ty czyć tę czów ki. Naj więk szym pro -
ble mem jest jed nak nie pra wi dło wy roz wój doł ka. W więk szo ści
przy pad ków al bi nizm oczny jest sprzę żo ny z chro mo so mem X
i zwa ny jest al bi ni zmem ty pu Net tle shi pa -Fal l sa. U ma tek – no -
si cie lek ge nu – mo że wy stą pić pla mi sta lub mo zai ko wa pig men -
ta cja dna oka.

Fotografie przedstawiają 2-letniego pacjenta z albinizmem ocznym. Widoczna jest rozlana hipopigmentacja oraz niewyraźna depresja
dołka. Blade dno oka, jak to, przedstawione powyżej, może być pomylone z innymi zaburzeniami dna oka u dzieci.
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Choroba Norriego
Cho ro ba Nor rie go jest rzad ką cho ro bą dzie dzicz ną, pro wa -
dzą cą do dys pla zji gał ki ocznej i śle po ty no wo rod ków płci mę -
skiej, wy stę pu ją cej przy uro dze niu lub wkrót ce po uro dze niu.
W cho ro bie tej wy stę pu je nie pra wi dło wy roz wój siat ków ki z ma -
sa mi nie doj rza łych ko mó rek siat ków ki, cze go re zul ta tem jest
czę sto bia ła źre ni ca (leu ko co ria). Czę sto we wcze snych mie -
sią cach ży cia wy stę pu je zmniej sza nie się gał ki ocznej, a tak -

że za ćma. W ze spo le tym są czę sto spo ty ka ne sko ja rzo na utra -
ta słu chu i opóź nie nie roz wo ju zdol no ści mo to rycz nych, opóź -
nie nie umy sło we, a na wet psy cho za. Dzie dzi cze nie cho ro by
jest re ce syw ne sprzę żo ne z chro mo so mem X. U no si cie lek
mo gą wy stę po wać zmia ny pa to lo gicz ne siat ków ki i ła god ne -
go stop nia nie do słuch. Mu ta cja do ty czy ge nu NDP i jest zlo -
ka li zo wa na w po zy cji Xp11.4.

U tych pacjentów z chorobą Norriego występuje rozległa dysplazja dna oka. U obu widoczne są odwarstwienie siatkówki, trakcje włókniste 
i ogólna dezorganizacja tylnego bieguna dna oka.

Montaż fotografii pacjenta z chorobą Norriego pokazuje znaczne zaburzenie organizacji siatkówki, nieregularnego kształtu odwarstwienie
siatkówki, wysięki lipidowe oraz proliferacje włókniste.
Zgoda na publikację: dr Mark Walsh
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U pacjentów z chorobą Norriego wystąpić może leukokoria. Zwraca uwagę zwyrodnienie rogówki, dojrzała zaćma i proliferacja nabłonka
barwnikowego na brzegu źrenicy.
Zgoda na publikację: dr Anthony Moore

Fotografie przedstawiają nosicielkę choroby Norriego. U pacjentki występuje zaburzona organizacja dna oka, ograniczona do tylnego
bieguna. Zwraca uwagę przeciągnięcie naczyń krwionośnych, proliferacje włókniste, zanik i hiperplazja nabłonka barwnikowego.

© 515
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Wrodzona ślepota Lebera
Wro dzo na śle po ta Le be ra (LCA, Le ber con ge ni tal amau ro sis)
mo że być spo wo do wa na sze re giem mu ta cji ge no wych. Mu -
ta cje te są dzie dzi czo ne au to so mal nie re ce syw nie i po wo du -
ją pro wa dzą ce do śle po ty scho rze nia siat ków ki. Ogól nie uwa -
ża się, że mu ta cje LCA, po przez prze rwa nie na tu ral nie wy stę -

pu ją cej apop to zy, za bu rza ją pra wi dło wy roz wój or ga ni za cji siat -
ków ki. Ob ja wa mi LCA są: oczo pląs, sła ba re ak cja źre ni cy oraz
cięż kie za bu rze nie or ga ni za cji siat ków ki, czę sto po wo du ją ce
śle po tę.

Zgoda na publikację: Robert Henderson

U tego pacjenta z LCA występuje mutacja CRB-I. Zwraca uwagę intensywna pigmentacja tylnej części dna oka, otaczająca centralny
obszar zaniku. U chorego z rozlanym zaburzeniem fotoreceptorów i nabłonka barwnikowego występują ponadto zaburzenia wazoproli-
feracyjne dna oka. Wyraźnie widać przeciek z naczyń na obwodzie, w późnych fazach angiografii (strzałki). Mutacja CRB-1 występuje
także u chorych z retinitis pigmentosa ze skojarzonymi proliferacjami naczyniakowymi na dnie oka i okołożylną chorioretinopatią
barwnikową.
Zgoda na publikację: dr Susan Lightman
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Okołożylny barwnikowy zanik siatkówkowo-naczyniówkowy
Oko ło żyl ny barw ni ko wy za nik siat ków ko wo -na czy niów ko wy
(PPCRA, pig men ted pa ra ve no us cho rio re ti nal atro phy) jest rzad -
kim scho rze niem o nie zna nej etio lo gii, cha rak te ry zu ją cym się
za ni kiem i pig men ta cją ty pu „ko mó rek kost nych” wzdłuż żył siat -

ków ko wych. Cza sem też wy stę pu ją za ni ko we zmia ny w plam -
ce. Z tą nie ty po wą cho ro bą, spo ty ka ną u dzie ci, obec nie jest
ko ja rzo ny gen Nor rie go. Za bu rze nie to łą czo ne jest tak że z ge -
nem CRB -1.

Zwraca uwagę szczególny 
zanik okołożylny, widoczny 
w obojgu oczach tego 
3-miesięcznego dziecka. 
Zanik jest wyraźniejszy wokół
tarczy nerwu wzrokowego i sięga
do centralnej części plamki.
Zgoda na publikację: dr Scott Brodie

Zmiany lite dna oka u dzieci
U dzieci spotyka się różne zmiany lite. Ich wpływ na widzenie zależy od rodzaju histopatologicznego zmiany, jej lokalizacji,
wielkości i przebiegu choroby.

Ziarniniak idiopatyczny

Rzad ko na dnie oka ob ser wu je się idio pa tycz ny ziar ni niak tar -
czy ner wu wzro ko we go lub na czy niów ki.

Histiocytoma

Ła god na zmia na okre śla na ja ko hi stio cy to ma mo że umiej sco -
wić się w oczo do le i rzad ko może zajmować bło nę na czy nio -
wą. Po sta wie nie roz po zna nia jest cza sem moż li we je dy nie po
wy ko na niu biop sji cien ko igło wej lub enu kle acji. Po stę po wa -
nie ta kie po win no być za re zer wo wa ne dla przy pad ków,
w któ rych stwier dza się pro gre sję zmia ny.

Żółtak młodzieńczy (xantogranuloma juvenile)

Żół tak mło dzień czy jest rzad ką, ła god ną cho ro bą hi stio cy tar -
ną. U więk szo ści cho rych rów no le gle wy stę pu je cho ro ba skó -
ry, cha rak te ry zu ją ca się czer wo no brą zo wy mi zmia na mi skór -
ny mi lub bro daw ka mi. Zwy kle do po sta wie nia dia gno zy po -
trzeb na jest biop sja. W ce lu iden ty fi ka cji zmia ny czę sto po -
moc ne jest ba da nie ul tra so no gra ficz ne gał ki ocznej.

Fotografia przedstawia idiopatyczny ziarniniak obok nerwu
wzrokowego, który po raz pierwszy został zdiagnozowany 
w dzieciństwie i w trakcie wielu lat obserwacji zmieniał się.

U tego pacjenta zdiagnozowano idiopatycznego ziarniniaka błony
naczyniowej. Wzrost zmiany spowodował konieczność wykonania
biopsji cienkoigłowej, która wykazała obecność histiocytomy.
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Medulloepithelioma

Me dul lo epi the lio ma jest nie zwy kle rzad kim gu zem gał ki ocznej, wy stę pu ją cym głów nie u dzie ci. Guz mo że być ła god ny lub
zło śli wy i pra wie za wsze wy wo dzi się z cia ła rzę sko we go.

Fotografia przedstawia przypadek 28-letniej kobiety skarżącej się na „pływające męty”. Badanie obwodu dna oka wykazało obecność
zmiany torbielowatej w tylnej części ciała szklistego. Zmiana wielotorbielowata była wyraźnie widoczna w badaniu dna oka. Badanie
ultrasonograficzne pokazało refleksyjność masy i zmiany reaktywne w tylnej części ciała szklistego. Badanie histopatologiczne wykazało
istnienie wielowarstwowych płaszczyzn i sznurów słabo zróżnicowanych komórek neuroepitelialnych, podobnych do embrionalnej
siatkówki i nabłonka ciała rzęskowego.

Fotografia przedstawia przypadek medulloepithelioma; 
guz wywodzi się z nerwu wzrokowego.
Zgoda na publikację: dr James Augsberger
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Zespół Klippla-Trenaunaya-Webera

Ze spół Klip pla -Tre nau naya -We be ra jest rzad ką wa dą wro dzo -
ną na czyń krwio no śnych i tka nek mięk kich. W scho rze niu tym
mo gą wy stą pić mal for ma cje skó ry, zmia ny pa to lo gicz ne na -
czyń żyl nych, lim fa tycz nych oraz koń czyn, co jest spo wo do -

wa ne hi per tro fią tka nek mięk kich i ko ści. Mo gą wy stą pić zmia -
ny pa to lo gicz ne na czyń siat ków ki, pla my ty pu „czer wo ne go
wi na” i mal for ma cje na czy nio we.

U tego pacjenta z zespołem Klippla-Trenaunaya-Webera obecny był czerniak złośliwy. Podstawa guza jest melanotyczna, zaś rozrost do ciała
szklistego w kształcie grzyba jest amelanotyczny. Bardziej charakterystycznymi zmianami dla tej choroby są guzy naczyniowe dna oka.

Odwarstwienie siatkówki

Od war stwie nie siat ków ki mo że wy stę po wać u dzie ci. Do kład -
ne ba da nie kli nicz ne z ba da niem oftal mo sko po wym jest ko -

niecz ne do po sta wie nia roz po zna nia i róż ni co wa nia zmia ny
z in ny mi cho ro ba mi prze bie ga ją cy mi z leu ko ko rią.
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Potworniak (teratoma)

Wro dzo ny po twor niak we wnątrz gał ko wy po ja wia się cza sem
u zdro wych, uro dzo nych o cza sie no wo rod ków. Mo gą to wa -
rzy szyć te mu tor bie lo wa te gu zy in nych czę ści cia ła, a na dnie
oka wy stę po wać ma sy (rów nież ma sy amor ficz ne) przy po mi -

na ją ce siat ków cza ka. Ma sy te mo gą wy ka zy wać mi ni mal ne
zmia ny w an gio gra fii. W ba da niu ul tra so no gra ficz nym wy stę -
pu ją tak że zmia ny tor bie lo wa te, któ rych ob raz kli nicz ny nie od -
po wia da siat ków cza ko wi.

U tego pacjenta stwierdzono dwie duże masy torbielowate, przypominające siatkówczaka. Charakter torbielowaty był widoczny w badaniu
ultrasonograficznym. Angiografia fluoresceinowa nie wykazała charakterystycznego wzoru zmian naczyniowych badanej masy patologicznej.
U tego dziecka występował także potworniak okolicy krzyżowej.
Zgoda na publikację: dr David Abramson
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Siatkówczak (retinoblastoma)

Wy gląd siat ków cza ka by wa nie ty po wy, mo że on na śla do wać za pa le nie wnę trza gał ki ocznej (en do ph thal mi tis) lub in ny ro -
dzaj zmian gu zo wa tych.

Fotografie przedstawiają 7-letniego chłopca po operacji zaćmy, z zapaleniem błony naczyniowej, niekontrolowaną jaskrą po wszczepieniu
zastawki Ahmeda. Zmiana lita wystąpiła na obwodzie (strzałki) po tępym urazie lewej gałki ocznej. Ostatecznie z powodu masywnego
rozrostu i rozsiania siatkówczaka w strukturach przedniego odcinka gałki ocznej konieczna okazała się enukleacja (po prawej).
Zgoda na publikację: dr Michael Goldbaum

Powyżej prezentowana jest nowatorska metoda leczenia siatkówczaka. Przez tętnicę oczną podawana jest duża miejscowa dawka
chemioterapeutyku melfalanu. Ten sposób podawania leku teoretycznie zmniejsza ryzyko układowe działania karcynogennego chemio-
terapeutyku. Po zastosowaniu tego sposobu leczenia w przypadku dwóch masywnych zmian (górny rząd) zaobserwowano gwałtowne
zmniejszenie się masy guzów. Powyżej przedstawione są fotografie sprzed leczenia (po lewej), w trakcie leczenia (środkowe) i fotografie
końcowe (po prawej).
Zgoda na publikację: dr David Abramson
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