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Istnieje szereg zaburzen dotyczacych siatkowki, ktérych wystepowanie ogranicza sie do wieku dzieciecego. Nalezg do nich
wady wrodzone oraz schorzenia dziedziczne. Wiele chorob spotykanych u dorostych moze takze wystgpi¢ u dzieci, cho¢
wowczas moga mie¢ odmienng prezentacje kliniczng. Fotografie dzieciecych schorzen siatkowki, szczegolinie tych wyste-
pujgcych rzadko, sg gtownym narzedziem edukacyjnym w ksztatceniu mtodych okulistéw dzieciecych i specjalistow cho-
rob siatkdwki w diagnostyce i postepowaniu z tymi pacjentami. Niektore z tych schorzen i ich powiktania mogg zagrazac
widzeniu, inne zas moga jedynie wptywac na ostro$¢ wzroku i pole widzenia.

Wady wrodzone

Specijalista dzieciecych choréb siatkdwki moze zaobserwowac szereg wad wrodzonych. Nalezg do nich zaburzenia naczy-

niowe, zaburzenia nerwu wzrokowego i naczyniowki.

Kretos¢ naczyn siatkowki

Kretos¢ naczyn siatkdwki (retinal tortuosity) moze by¢ zabu-
rzeniem izolowanym, wadg wrodzong albo tez wystepowac
rodzinnie. W oczach z tym schorzeniem moga sie pojawiac
krwotoki lub zamknigcie swiatta naczynia zylnego.

Fotografia przedstawia pacjenta z kretoscig naczyn siatkowki.
W obojgu oczach obecne sg rozsiane krwotoki oraz blizna

w plamce po przebytym zatorze tetnicy srodkowej siatkowki

i przewlektym obrzeku (po lewey).

Makronaczynie siatkowkowe

Wrodzone makronaczynie siatkowki (retinal macrovessel) to rzad-
kie schorzenie, w ktorym wystepuja duze, nieprawidiowe naczy-
nia unaczyniajgce znaczne obszary dna oka. Mogg obejmowac
dotek i powodowa¢ mroczek (tzw. angioscotorna), moga tez spo-
wodowac powstanie potgczen naczyn siatkdwki z naczyniami
rzeskowymi.

Wrodzone fatdy siatkowki

Wrodzony fatd siatkowki (congenital retinal fold) to rzadkie za-
burzenie wystepujgce w obrebie tylnego bieguna, wraz z roz-
gafezieniami naczyn siatkdwkowych, ktore sigga do tarczy nerwu
wzrokowego i rgbka zebatego. Zmiane nalezy réznicowac z ma-
sa glejowa i przetrwalym unaczynieniem ptodowym. Schorzenie
moze by¢ zwigzane z oczoplgsem oraz zaburzeniami widze-
nia. Mozliwa jest tez obecnos¢ nadwzrocznosci. Wrodzone fafdy
siatkdwki wystepujg obustronnie i sg symetryczne.

Przedstawiony pacjent miat 18 dioptrii nadwzrocznos$ci oraz
obustronny, symetryczny wrodzony fatd siatkowki w okolicy plamki.

Zgoda na publikacje: dr Thomas W. Wilson, Geisinger Medical Center,
Danville, PA

Idiopatyczne wrodzone zwidknienie
siatkowki

Idiopatyczne wrodzone zwtoknienie siatkowki (idiopathic con-
genital retinal fibrosis) jest rzadkim schorzeniem, ktére moze
by¢ jednostronne i nie zawsze uposledza widzenie.

Ten pacjent urodzit sie z nietypowym
idiopatycznym wrodzonym zwtéknieniem
siatkowki. Stan kliniczny jest stabilny,
bez istotnego wptywu na funkcje
wzrokowe.

To wrodzone makronaczynie unaczynia obwodowg czes¢ dna oka, przekracza

poziomy szew (raphe) i biegnie przez plamke blisko dotka.



Szczelina (coloboma)

(JL)

Szczelina (siatkowki i naczyniowki — przyp. tfum.) w badaniu  kdwczaka (retinoblastorma). Ta wada wrodzona moze obejmo-
oftalmoskopowym moze powodowac wyglad biafej zrenicy  wac tarcze nerwu wzrokowego, plamke, naczyniowke lub réz-
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(leukocoria), co moze symulowac¢ zmiane guzowatg, np. siat-  ne kombinacije tych struktur. g
oc
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Zdjecie przedstawia szczeline obejmujaca tarcze nerwu wzrokowego i naczyniowke. W centralnej czesci szczeliny naczyniowki
wystepuje takze garbiak (strzatki). Koliste zmiany w obrebie garbiaka (groty) moga odpowiadac przedarciom lub nawet drobnym
przetokom do przestrzeni pozagatkowej. Znacznych rozmiaréw szczelina, jak ta przedstawiona na fotografii, moze dawac obraz
leukokorii lub symulowac siatkowczaka.

Fotografia dna oka oraz angiografia fluoresceinowa przedstawiajag blizne w plamce u 14-miesiecznego chfopca z wrodzong

toksoplazmoza, symulujaca szczeline. Zmiana jest wklesta, ma nieregularne i pigmentowane brzegi.
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Zgoda na publikacje: Ophthalmic Imaging Systems, Inc.

Choroba Coatsa

Wrodzona choroba Coatsa, zwana inaczej wrodzona telean-
giektazja naczyniowa siatkdwki, moze wystgpi¢ u dziecka pod
postacig zmiany guzowatej z rozszerzonymi tetniakowato zmia-
nami i rozlegtym wysiekiem podsiatkéwkowym. Choroba pra-
wie zawsze wystepuje u chtopcow i jest jednostronna.

Fotografie przedstawiajg dwoch pacjentow z wrodzong szczeling
naczyniowki. Zmiana zwigzana jest ze szczeling obejmujgca nerw
wzrokowy. Strefa zaniku i hiperplazji nabfonka barwnikowego (strzatki)
jest prawdopodobnie wynikiem przebytego odwarstwienia siatkowki,
ktore ustgpito samoistnie.

Fotografia przedstawia duzych rozmiardw szczeling obejmujaca tarcze nerwu

wzrokowego oraz naczyniowke. Nad szczeling obecna jest widknista btona

U tego dziecka z chorobg Coatsa widoczne sa (strzatki). Te wrodzone zmiany znajdujg sie w dolnej czesci dna oka. U tego
rozszerzone wiosniczki siatkbwkowe, zmiennych pacjenta wystepowata ponadto szczelina teczowki.

rozmiarow makrotetniaki oraz masywny wysiek
lipidowy pod siatkdwka. Ciezka postac¢ choroby
Coatsa moze wystgpic¢ jako leukokoria i moze
symulowac siatkowczaka.



Naczyniak jamisty siatkOowki

Malformacje tetniczo-zylne
(zespot Wyburna-Masona)

Zespot Wyburna-Masona (naczyniak
groniasty —przyp. tlum.) jest rzadkg mal-
formacja tetniczo-zylng siatkdwki, moga-
cg takze wystgpi¢ w osrodkowym ukta-
dzie nerwowym. Na dnie oka widoczne
$g zarowno potgczenia tetniczo-zylne do-
tyczace duzych naczyn, jak i mniejsze
malformacje naczyniowe. Zmiany te sg
lepiej widoczne w angiografii fluoresce-
inowe;j.

Angiografia fluoresceinowa pacjenta

z zespotem Wyburna-Masona ukazuje
gwattowne wypetnianie sie malformacii
tetniczo-zylnych. W poznych fazach
badania nie zaobserwowano przecieku
z tych naczyn (niepokazane).

© 127

Zespot von Hippla-Lindaua

Zespot von Hippla-Lindaua jest spoty-
kany u dzieci. Wtosniczkowe guzy na-
czyn siatkowki (hemangioblastorma) wy-
stepujg na siatkdwce, w mézgu, nerkach
i w innych miejscach.

U tego pacjenta wystepujg rozsiane
naczyniaki wtosniczkowe (strzatki). Zwraca
uwage obecnos¢ rozszerzonych naczyn

u gory, przy wiekszej zmianie. W miejscu
wystepowania naczyniakdw znajdujg sie
takze proliferacje widkniste.

Zgoda na publikacje: dr Emily Chew

U tego pacjenta wystepuje naczyniak jamisty siatkowki

(retinal cavernous hemangioma) o przebiegu zgodnym

Z przebiegiem nieprawidfowego makronaczynia siatkowki,
przekraczajgcego linie szwu (raphe). Angiografia fluoresceinowa
ukazuje przebieg tego naczynia zylnego oraz wyrazne zmiany
tetniakowate, potozone zgodnie z jego przebiegiem. Na fotografii
kolorowej uwidoczniono takze ogniskowe zwtdknienie (strzatka),
zas w angiografii fluoresceinowej wida¢ niedokrwienie (strzatki),
niebedace cechg charakterystyczng naczyniaka jamistego siatkowki.
Duze zmiany tetniakowate moga wptywac¢ na poziom erytrocytow
w surowicy. Nie stwierdza sie jednak istotnego przecieku,
charakterystycznego dla tej waskulopatii.

Hamartoma

Zmiana typu hamartoma siatkdwki mo-
ze zostac rozpoznana u dzieci przez
specjaliste chordb siatkdwki na podsta-
wie charakterystycznego wygladu zabu-
rzen powierzchni szklistkowo-siatkowko-
wej, wyraznych naczyn siatkowki oraz
zmiennego komponentu nabtonka barw-
nikowego.

U tego 17-miesigcznego chiopca wystepuje
charakterystyczna uniesiona i pigmento-
wana masa o typie hamartorma, obejmujgca
siatkdwke i nabtonek barwnikowy, oraz
potozona wyzej tkanka glejowa.

© 128
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Zespot przetrwatego unaczynienia ptodowego

Unaczynienie ptodowe ulega zwykle regresji w mechanizmie
apoptozy, jednak u niektérych pacjentéw ta inwolucja nie za-
chodzi. Skutkiem tego jest powstanie na dnie oka szeregu prze-
trwatych elementéw naczyniowych, co nosi nazwe zespotu prze-
trwatego unaczynienia ptodowego (PFVS, persistent fetal va-
sculature syndrome). Wspomniane elementy naczyniowe mo-
ga bra¢ poczatek z segmentu tetnicy ciata szklistego (hyaloid
artery), wychodzacej z tarczy nerwu wzrokowego i biegngcej
przez ciato szkliste do przestrzeni zasoczewkowej. W niekto-
rych przypadkach moze wystgpi¢ przetrwata pozostatosc
btony Zrenicznej. PFVS zwykle wystepuije jednostronnie, zazwy-
czaj nie ulega progresji w ciggu zycia dziecka, wyjatek stano-
wig wtérne mechaniczne lub trakcyjne szklistkowo-siatkowko-
we zmiany patologiczne. Dwa elementy wystepujgcych zabu-
rzen moga wptywac na widzenie, sg to zmetnienia osrodkow

optycznych oraz dysplastyczne i trakcyjne zaburzenia siatkOw-
ki. Btona naczyniowa soczewki (tunica vasculosa lentis) dzie-
li sie na czesc¢ przednig oraz tylng i otacza soczewke. W przed-
niej czesci wystepowac moze jej przedtuzenie dochodzgce do
zrenicy i powierzchni soczewki. W tylnej czesci btona naczy-
niowa soczewki pokrywa soczewke, tgczac sie z uktadem szklist-
kowym i wyrostkami rzeskowymi. Przetrwate elementy bfony na-
czyniowej soczewki wystepujg gtownie na tylnej powierzchni so-
czewki. Spektrum obrazu klinicznego PFVS zalezy od stopnia
inwoluciji tylnej czesci ciata szklistego oraz btony naczyniowe;j
soczewki, a takze od roznego stopnia dysplazji siatkOwki.
W przypadkach obustronnego PFVS nalezy wykluczy¢ choro-
be Norriego — moze ona bowiem nasladowac PFVS, powodu-
jac jednak ciezsze powikiania krwotoczne i dysplastyczne obej-
mujgce siatkowke.

Fotografie przedstawiajg zmiany naczyniowe na tarczy nerwu wzrokowego. Stanowig one proksymalng czes¢ unaczynienia szklistkowego.
Po lewej stronie widoczna jest kreta, widknista pozostato$¢ po naczyniu (strzatki), okreslana takze mianem tarczy Bergmeistera. Tetnicza
petla naczyniowa na tarczy nerwu wzrokowego zwigzana jest z mozliwoscig krwawienia do ciata szklistego (trzecia fotografia), co jest
czesto spotykanym zjawiskiem w przypadkach wrodzonych petli naczyniowych. Fotografia po prawej ukazuje rzadziej wystepujaca,

wrodzong petle zylna.
Zgoda na publikacje: dr David Abramson

U tych pacjentéw wystepuje PFVS ze zmiennego stopnia, niepetng regresjag tylnej czesci (unaczynienia) ciata szklistego. U wszystkich
pacjentow wystepuje wioknisto-naczyniowe pasmo. U dwdch chorych po prawej (strzatki) wystgpito krwawienie do ciafa szklistego,
a u jednego z nich widoczny jest réwniez widknisty komponent jednego z lepiej widocznych fatdow siatkdwki.

—

U tego 9-miesiecznego pacjenta z PFVS uwidoczniono pozostalo$¢ unaczynienia ciata szklistego rozciggajaca sie od nerwu wzrokowego

do tylnej torebki soczewki lewego oka.



Spektrum zmian klinicznych zespotu przetrwatego unaczynienia ptodowego
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Zgoda na publikacje: dr Mort Goldberg

Zwraca uwage zmiennosc objawow klinicznych przetrwatego tylnego ciata szklistego. Niektore przypadki wydajg sie wigza¢ z widknieniem
(fotografie srodkowa po prawej i dolne). Badanie USG-B moze pokaza¢ obecnosc tetnicy ciata szklistego (strzatka) i zwigzanych z tym
trakcyjnych uniesien siatkowki (grot). Zmiany dysplastyczne siatkdwki moga by¢ zwigzane z PFVS (fotografie gdrne: lewa i po prawey).
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Fotografia przedstawia delikatng przetrwatg btone naczyniowg soczewki, potaczong z przetrwatg tetnicg ciata szklistego.
Zgoda na publikacje: dr Mort Goldberg

U przedstawionych pacjentow wystepuje przednia przetrwata btona naczyniowa soczewki, siegajgca do brzegow teczowki. Jest ona
najlepiej widoczna w angiografii fluoresceinowej.

Zgoda na publikacje: dr David Abramson

PFVS, obejmujace przednig btone naczyniowg soczewki, spowodowato u tych dwojga chorych powstanie zaawansowanej za¢my.
Oprocz tego stwierdzono u nich matoocze.



Wrodzone rozwarstwienie siatkdwki sprzezone z chromosomem X

Wrodzone rozwarstwienie siatkdwki sprzezone z chromoso-
mem X (CXR, congenital X-linked retinal schisis), zwane mto-
dzienczym rozwarstwieniem siatkowki sprzezonym z chromo-
somem X, jest obecne przy urodzeniu i dotyczy gtownie no-
worodkow ptci meskiej. Gen XLRSI jest zlokalizowany w po-
zycji Xp22 i koduje biatko retinoschizyne, sktadajgce sig z 24
aminokwasow. Jego ekspresja zachodzi w fotoreceptorach
i komorkach dwubiegunowych. Retinoschizyna jest biatkiem
bioracym udziat w procesach adhezji komorkowej oraz we

U tego 9-miesiecznego chfopca z wrodzonym rozwarstwieniem siatkwki
sprzezonym z chromosomem X duzy obwodowy obszar rozwarstwienia
przestonit 0$ wzrokowa (strzatki).

wzajemnych interakcjach komorek warstwy jadrzastej we-
wnetrznej. Obecna jest rowniez w potgczeniach synaptycz-
nych migdzy fotoreceptorami i komorkami dwubiegunowymi.
Zmiany patologiczne lub brak retinoschizyny zmniejszaja przy-
leganie miedzy warstwami siatkdwki, co powoduje powsta-
nie przestrzeni rozwarstwienia. Jedynym objawem klinicznym
u nosicielek moze by¢ delikatne pomarszczenie bfony granicz-
nej wewnetrzne;j.

Fotografie przedstawiajg olbrzymie pecherzowe
odwarstwienie siatkowki u chorego z wrodzonym
rozwarstwieniem siatkdwki sprzezonym

z chromosomem X. Obszary rozwarstwienia
siegajg do tylnego bieguna.

U tego pacjenta wystepujg rozsiane obszary
rozwarstwienia w obwodowej czesci dna oka,
ktorych zarys stanowag pasma wiokniste.

U dotu jest takze obecne odwarstwienie
siatkowki (strzatki), wynikajgce z siegajgcych
do dotka zmian.

Zgoda na publikacje: dr Anthony Capowe, jr
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Dystrofia miesniowa twarzowo-topatkowo-ramienna

Dystrofia miesniowa twarzowo-topatkowo-ramienna (FSHD,
facioscapulohumeral muscular dystrophy) jest choroba dzie-
dziczng; powoduje postepujace ostabienie miesni, ktére wy-
nika z defektow biochemicznych i strukturalnych sktadnikow
miesni. W FSHD wystepuje postepujace ostabienie i utrata mies-
ni szkieletowych w goérmej czesci ciata. W niewielkim odsetku

tych chorych wystepuja powigzane z utratg widzenia angiopa-
tie naczyn siatkdwki. Zaburzenie genetyczne wystepuje w po-
blizu chromosomu 4 w locus 4g35. Niemowleca FSHD jest ciez-
szym typem schorzenia i zwykle jest skojarzona z utratg stu-
chu, problemami ze wzrokiem i drgawkami.

W dystrofii migsniowej twarzowo-topatkowo-ramiennej wystepowac moga strefowe lub rozsiane zmiany naczyniowe siatkowki. U tego
chorego, z wyjatkiem niewielkiej kretosci naczyn, tylny biegun jest wzglednie prawidfowy. Na obwodzie jednak sg obecne: niedokrwienie,
rozszerzone teleangiektazje i typowe dla reakcji typu Coatsa na dnie oka przeciekajgce tetniaki.

Zgoda na publikacje: dr Alan Bird



U tego 6-miesiecznego dziecka wystepuje niemowleca dystrofia miesniowa twarzowo-topatkowo-ramienna ze zmianami patologicznymi
dna oka i utratg stuchu. W tylnym biegunie wystepuja wyraznie widoczne naczynia i wysieki lipidowe, a na dalekim obwodzie obecne jest
niedokrwienie ograniczone przez przeciekajagce naczynia siatkowki.

Angiografia fluoresceinowa u tego pacjenta pokazuje niedokrwienie na obwodzie i neowaskularyzacje. W miejscu potgczenia strefy
siatkdwki unaczynionej i nieunaczynionej widoczne sg rozszerzone naczynia i sttoczenie unaczynienia obwodowego. Pomimo ze wyglad
tylnego bieguna w lewym oku nie wskazywat na istnienie zmian, na obwodzie obecne byly patologiczne zmiany naczyniowe siatkdwki.
Ten przypadek okreslono jako niemowlecg dystrofie miesniowg twarzowo-topatkowo-ramienng z mutacjg genu w pozycji 4g35.

(JL)

ad
<
N
[a]
N
o
[

WADY WRODZONE

189



(JL)

ad
<
N
[a)]
N
o
i

CHOROBY SIATKOWKI U DZIECI

190

Rodzinna wysiekowa witreoretinopatia

Rodzinna wysiekowa witreoretinopatia (FEVR, familial exudati-  kami, rozciggnieciem unaczynienia siatkdwkowego od tylnego
ve vitreoretinopathy) jest chorobg dziedziczng zwigzang z obu-  bieguna do obwodu, fatdami siatkdwki i zmiennego stopnia gro-
stronnymi obwodowymi zaburzeniami szklistkowo-siatkowko-  madzeniem lipidow w obszarze wysiekowego odwarstwienia siat-
wymi. Charakteryzuje sie m.in. wyraznie widocznymiwiosnicz-  kowki.

U tego 5-miesiecznego chtopca z FEVR widoczny jest duzy skroniowy fatd
siatkdwki, biegnacy przez plamke w prawym oku.
©132

Zwraca uwage fald siatkowki ciagnacy sie
od tarczy nerwu wzrokowego do dalekiego
obwodu, gdzie wystepuja zmiany
patologiczne nabtonka barwnikowego

i unaczynienia siatkOwki.

U tej 7-miesiecznej dziewczynki z FEVR w obojgu oczach widoczne sg
fatdy siatkdwki ciggnace sie ku dolnemu obwodowi.

U tego dziecka z FEVR na dalekim obwodzie wystepujg znaczne wysieki U tego pacjenta z FEVR w tylnym biegunie nie odno-
lipidowe. Widoczny jest wyrazny brzeg unaczynienia, ograniczony od przodu towano zmian patologicznych, widoczne sg jednak
obszarem niedokrwienia. Obecne jest takze aktywne ognisko przecieku, ktdre  wysigki lipidowe. Wyraznie widoczne w gorno-skro-
najprawdopodobniej odpowiada wczesnej proliferacji srodbfonka lub niowej czesci dna oka (strzatki) wskazujg na obecnosc
neowaskularyzaciji (strzatka). na obwodzie przeciekajgcych naczyn.



U tych dwojga pacjentéw wystepuije cigzka FEVR z masywnym
wysiekiem lipidow na dalekim obwodzie, neowaskularyzacijg
siatkowki (strzatki), blizng w plamce (strzatki) oraz barwnikowymi
i zanikowymi zmianami na obwodzie.

W niektorych przypadkach brak jest cech obecnosci lipidow, nawet przy obecnosci na obwodzie tkanki widknisto-naczyniowej. W tym
przypadku nadal wystepuje aktywna neowaskularyzacja skroniowo od wiéknistego zbliznowacenia spowodowanego neowaskularyzacja
w plamce. Wystepuje przeciagnigcie naczyn siatkdwkowych ze skroniowej czesci tarczy nerwu wzrokowego do plamki, z wyraznie
widocznym pasmem witoknistym i krwotokiem (strzatka). Angiografia fluoresceinowa pokazuje typowe obwodowe wyprostowane
naczynia oraz wczesng neowaskularyzacje rozwijajgcg sie w miejscu potgczenia strefy unaczynionej i nieunaczynionej. W drugim oku
tego dziecka brak jest zmian patologicznych w tylnym biegunie.

(JL)
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Zespot nietrzymania barwnika

Zespot nietrzymania barwnika (IF incontinentia pigmenti) jest
schorzeniem dziedzicznym, objawiajgcym sie niedokrwieniem
obwodu siatkéwki i neowaskularyzacjg w wieku niemowlecym
lub pdzniejszym. W zespole nietrzymania barwnika obserwuje
sie przeciggniecie naczyn siatkbwkowych od tylnego bieguna
ku obwodowi, odwarstwienie siatkowki, a takze wysiekowe i nie-
dokrwienne zmiany naczyniowe siatkowki. Zmiany te musza byc¢
roznicowane z podobnymi objawami wystepujacymi w rodzin-
nej witreoretinopatii wysiekowej lub retinopatii wezesniakow. Dzie-

dziczenie zespotu nietrzymania barwnika moze byc¢ sprzezone
z chromosomem X — zespol ten jest letalny dla ptci meskie]. Dia-
gnostyka réznicowa wspomnianych zmian naczyniowych zale-
zy od rozpoznania powigzanych objawow uktadowych. Najbar-
dziej charakterystycznymi objawami uktadowymi sg pecherzo-
wo-rumieniowe zmiany skorne, wystepujgce w okresie nowo-
rodkowym. Z czasem rozwija sie depigmentacja, ktéra pozniej
blednie. Inne zmiany uktadowe moga obejmowac osrodkowy
uktad nerwowy, hipoplazje zebow i tysienie.

U tych pacjentow z IP wystepujg obwodowe niedokrwienie siatkowki i neowaskularyzacie (strzafki). U przedstawionego powyzej chorego
z IP rozlegty obszar neowaskularyzaciji jest dobrze widoczny w miejscu potgczenia obszardw siatkowki o prawidtowej i nieprawidtowe;]
perfuzji naczyniowej na obwodzie (zob. Angiografia fluoresceinowa). Obecne jest tez wybarwianie (staining) w pdznych fazach. Zwraca
uwage wyprostowanie obwodowych naczyn i wyraznie widoczne tozysko naczyniowe. Zmiany te moga by¢ angiograficznie nie

do odrdznienia od rodzinnej wysiekowej witreoretinopatii.

U tego pacjenta z IP wystepuja pecherzowo-rumieniowe zmiany skorne, plamista hipopigmentacja oraz niedorozwoj zebdw.



Retinopatia wczesniakow

Retinopatia wczesniakdw (ROR retinopathy of prematurity) jest
schorzeniem naczyniowym siatkowki, dotykajgcym przedwcze-
$nie urodzone noworodki. Nieprawidtowa proliferacja naczyn
krwionosnych, powodujgca odwarstwienie siatkdwki, moze
w zaawansowanych przypadkach doprowadzi¢ do slepoty.
Nieprawidtowe proliferacje widknisto-naczyniowe moga ulec

Stadium |

W stadium | wystepuije cienka linia demarkacyjna pomiedzy
unaczynionym i nieunaczynionym obszarem obwodu siatkow-
ki. Potaczenie to jest ptaskie.

regresji. Bardziej prawdopodobna jednak jest progresja pro-
wadzgca do powstania ulegajgcej obkurczaniu tkanki wiokni-
stej, czego efektem jest odwarstwienie siatkowki. Istnieje sze-
reg czynnikow lezgcych u podtoza choroby, m.in. niski wskaz-
nik urodzeniowy, niski wiek cigzowy, suplementacija tlenem
i mozliwy komponent genetyczny.

Stadium |l

W stadium I szeroki, gruby wal oddziela obszar unaczynio-
ny od nieunaczynionegdo.

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

Stadium lll

W stadium lll przedsiatkéwkowe proliferacje wtdknisto-naczy-
niowe sg obecne na tylnym brzegu watu. Moze on mie¢ nie-
wyrazny ,aksamitny” wyglad i poszarpane granice.

Stadium IV-B

O stadium IV-B mowi sie wowczas, gdy dojdzie do odwarstwienia dotka.

Stadium IV-A

W stadium IV-A jest obecne niecatkowite odwarstwienie siatkow-
ki, majace poczatek na wale wtdknisto-naczyniowym. Na siat-
kowke —w jej przedniej czesci — dziatajg trakcje majgce pocza-
tek na wale witdknisto-naczyniowym, przy czym dotek nie jest
objety zmianami. Wystepowac¢ moze plyn podsiatkowkowy.

(JL)
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Stadium V

W stadium V-A wystepuje catkowite odwarstwienie siatkowki, mogace przybrac¢ ksztalt lejka. Do stadium V-B zaklasyfikowano
lejek zamkniety.

(JL)
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Choroba ,,plus”

Chorobe ,plus” charakteryzuje kretos¢ tetnic i poszerzenie zyt w tylnym biegunie. Do klasyfikacii tej nalezg takze: przekrwienie
naczyn teczowki, sztywna zrenica i zmetnienie ciata szklistego, ktére jest niekorzystnym czynnikiem prognostycznym.

W tym przypadku agresywne;j tylnej retinopatii wczesniakow wokot tylnego brzegu watu obecne sa: ptaska neowaskularyzacja i krwotok
przedsiatkowkowy. Widoczne sg takze znacznie poszerzone i krete naczynia siatkowki (choroba ,plus”) obejmujgce obszar 12 godzin
194 zegarowych.



Spektrum ROP

U tego chorego widoczne sg zaawansowane objawy kliniczne
ROP Wystepuje tu duzy fatd siatkéwki i przeciggniecie naczyn
siatkdwki ku obwodowi.

Preparat histopatologiczny pokazuije fald siatkowki i pewnego
stopnia proliferacje srédbtonka, rozciagajaca sie do ciata szklistego
(Strzatka).

U tych pacjentéw z ROP widoczny jest uniesiony wat proliferacji widknisto-naczyniowych, ograniczonych przez wyrazne naczynia
(choroba ,plus”). Obecne sg guzkowe proliferacje komorek srodbtonka do tytu od watu widknisto-naczyniowego, zwane ,zmianami
typu popcorn”. Odpowiadajg one neowaskularyzacjom, ktore ulegly regresji. Jest to tkanka bliznowata, zwykle ulegajgca catkowitej

regresiji.

(JL)
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ROP - ,zmiany typu popcorn”

(JL)
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Fotografie pokazujg tzw. ,zmiany typu popcorn” — czyli inaczej — guzkowe proliferacje srédbtonka, widoczne na tylnym brzegu proliferacii
widknisto-naczyniowych w ROP Zwraca uwage, ze ,zmiany typu popcorn” powodujg hiperfluorescencije, nie powodujg natomiast
intensywnego przecieku. Moze to wynikac z regresji zmian. Przeciek z neowaskularyzacji na przednim brzegu zmian naczyniowych
jest intensywny, choc ta przepuszczalnos¢ naczyn cofa sie w miare zageszczania sie proliferacii widknisto-naczyniowych.

196



ROP i bliznowacenie widkniste

W czterech przytoczonych przypadkach wykonano rozlegte leczenie ROF obejmujgce obwadd siatkowki (fotokoagulacie i krioterapia).
W obojgu oczach w tylnym biegunie wystepuje rozlegte widknienie oraz trakcje bedgce przedtuzeniem naczyn oraz biegngce od nerwu
wzrokowego ku obwodowi.

© 140 © 141

Preparaty barwione trypsyna pokazuja neowaskularyzacije $rodsiatkdwkowe w ROP, ksztaltem przypominajgce koralowce.

(JL)
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i nerwu wzrokowego (IRVAN)

Idiopatyczne zapalenie naczyn, tetniaki i zapalenie siatkowki
i nerwu wzrokowego (IRVAN, idiopathic vasculitis, aneurysms
and neuroretinitis) to idiopatyczna choroba, najczesciej wyste-
pujaca u dorostych. Choroba ta zwigzana jest z wystepowa-
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Idiopatyczne zapalenie naczyn, tetniaki i zapalenie siatkowki

niem rozsianych makrotetniakdw, zazwyczaj obecnych w miej-
scu rozgatezienia naczyn, rozlegtych obszaréw odktadania li-
piddéw, obwodowego niedokrwienia, neowaskularyzacii, a na-
wet krwotoku do ciafa szklistego.

U tego 12-letniego chifopca wystepuje IRVAN.
Widoczne jest rozlegte odktadanie lipidéw
w obszarze plamki w obojgu oczach.
Makrotetniaki sg zgrupowane w poblizu
nerwu wzrokowego oraz w obszarze krgzenia
obwodowego. Wystepujg na rozdwojeniach
tetniczek i cechujg sie obecnoscig intensywnego
przecieku w angiografii fluoresceinowe;.

U tego pacjenta wyrazne jest takze odcinkowe
wybarwianie niektorych tetniczek (strzatki).




Zespot dziecka potrzgsanego

Zespot dziecka potrzgsanego jest jednostkag chorobowg dobrze
znang w praktyce pediatrycznej. Znecanie sie nad dzieckiem po-
woduje wystgpienie krwotokow przedsiatkowkowych, srodsiat-
kowkowych i podsiatkdwkowych. Doktadny mechanizm powsta-
wania tych rodzajow krwawienia nie zostat poznany. W przypad-
kach, w ktorych wystepujg neowaskularyzacije przedsiatkowko-
we i krwotok do ciata szklistego, w obszarach niedokrwienia war-
to wykonac fotokoagulacje laserowe. Moze to jednak nie zaha-
mowac powiekszania sie obszaru niedokrwienia, postepujgce-

go w strone tylnego bieguna. Podobnie, bezposrednie lecze-
nie makrotetniakow nie musi wyeliminowac przeciekania lipidow
do plamki. Takze doszklistkowe iniekcje lekdw antyangiogen-
nych moga nie przynies¢ oczekiwanych skutkow. Ciekawy jest
fakt, ze zapalenie naczyn i zmiany tetniakowate moga ulec gwat-
townemu zahamowaniu, nie pozostawiajgc sladow tworzenia
tetniakow. W korncowym etapie nastepuje stopniowy zanik zmian
wysiekowych.

U tych pacjentéw z zespotem dziecka potrzasanego wystepuje masywne krwawienie do ciata szklistego, krwawienie srodsiatkdwkowe,

a nawet krwawienie do przestrzeni podsiatkowkowe;.
Dolny rzad — zgoda na publikacje: dr Richard Spaide

(JL)
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U tych pacjentow zespot dziecka potrzasanego wystepuje w szczegolnie nasilonej formie. Doszio do przedsiatkdwkowego wylewu krwi,
ktorego poziom wyrownuije sie w okolicy plamki, co jest szczegolnie widoczne na prawej fotografii.

Zgoda na publikacje: dr Suzanna Airani

W obojgu oczach tego 14-miesigcznego dziecka (ofiary znecania sie nad dzieckiem) krwotoki widoczne sg w wielu warstwach siatkdwki.

Albinizm oczny

Albinizm oczny jest chorobg dziedziczng, w ktdrej w gatkach
ocznych wystepuje brak pigmentu — melaniny, natomiast sko-
ra oraz wtosy sg prawidfowo lub prawie prawidtowo zabarwio-
ne. Brak barwnika w gatkach ocznych moze powodowac zmniej-
Szong ostro$¢ wzroku, oczoplas, nadwrazliwose¢ na ostre Swia-
tto i ol$nienie. Nierzadko u tych chorych wystepuje takze zez.

Brak pigmentaciji moze dotyczy¢ teczowki. Najwiekszym pro-
blemem jest jednak nieprawidtowy rozwj dotka. W wigkszosci
przypadkow albinizm oczny jest sprzezony z chromosomem X
i zwany jest albinizmem typu Nettleshipa-Fallsa. U matek — no-
sicielek genu — moze wystgpi¢ plamista lub mozaikowa pigmen-
tacja dna oka.

Fotografie przedstawiajg 2-letniego pacjenta z albinizmem ocznym. Widoczna jest rozlana hipopigmentacija oraz niewyrazna depresja
dotka. Blade dno oka, jak to, przedstawione powyzej, moze by¢ pomylone z innymi zaburzeniami dna oka u dzieci.



Choroba Norriego

Choroba Norriego jest rzadkg chorobg dziedziczng, prowa-
dzaca do dysplazji gatki ocznej i Slepoty noworodkow pfci me-
skiej, wystepujacej przy urodzeniu lub wkrétce po urodzeniu.
W chorobie tej wystepuje nieprawidtowy rozwdj siatkowki z ma-
sami niedojrzatych komarek siatkdwki, czego rezultatem jest
czesto biafa zrenica (leukocoria). Czesto we wczesnych mie-
sigcach zycia wystepuje zmniejszanie sie gatki ocznej, a tak-

ze zacma. W zespole tym sg czesto spotykane skojarzona utra-
ta stuchu i opdznienie rozwoju zdolnosci motorycznych, opdz-
nienie umysfowe, a nawet psychoza. Dziedziczenie choroby
jest recesywne sprzezone z chromosomem X. U nosicielek
moga wystepowac zmiany patologiczne siatkowki i fagodne-
go stopnia niedostuch. Mutacja dotyczy genu NDP i jest zlo-
kalizowana w pozycji Xp11.4.

U tych pacjentow z chorobg Norriego wystepuje rozlegta dysplazja dna oka. U obu widoczne sg odwarstwienie siatkowki, trakcje widkniste

i ogolna dezorganizacija tylnego bieguna dna oka.

Montaz fotografii pacjenta z chorobg Norriego pokazuje znaczne zaburzenie organizacji siatkowki, nieregularnego ksztaftu odwarstwienie

siatkdwki, wysieki lipidowe oraz proliferacje widkniste.
Zgoda na publikacje: dr Mark Walsh

(JL)

ad
<
N
[a]
N
o
[

CHOROBA NORRIEGO

201



(JY)

ad
<
N
[a)]
N
o
i

U pacjentdw z chorobg Norriego wystgpi¢ moze leukokoria. Zwraca uwage zwyrodnienie rogowki, dojrzata za¢ma i proliferacja nabtonka
barwnikowego na brzegu zrenicy.

Zgoda na publikacje: dr Anthony Moore

CHOROBY SIATKOWKI U DZIECI

Fotografie przedstawiajg nosicielke choroby Norriego. U pacjentki wystepuje zaburzona organizacja dna oka, ograniczona do tylnego
bieguna. Zwraca uwage przeciggniecie naczyn krwionosnych, proliferacje wtokniste, zanik i hiperplazja nabtonka barwnikowego.
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Wrodzona slepota Lebera

Wrodzona slepota Lebera (LCA, Leber congenital amaurosis) — pujacej apoptozy, zaburzajg prawidiowy rozwdj organizacji siat-
moze by¢ spowodowana szeregiem mutaciji genowych. Mu-  kéwki. Objawami LCA sg: oczoplags, staba reakcja zrenicy oraz
tacje te sg dziedziczone autosomalnie recesywnie i powodu-  cigzkie zaburzenie organizacji siatkdwki, czesto powodujgce
ja prowadzgce do $lepoty schorzenia siatkowki. Ogolnie uwa-  Slepote.

za sig, ze mutacje LCA, poprzez przerwanie naturalnie wyste-

Zgoda na publikacje: Robert Henderson

U tego pacjenta z LCA wystepuje mutacja CRB-I. Zwraca uwage intensywna pigmentacja tylnej czesci dna oka, otaczajaca centralny
obszar zaniku. U chorego z rozlanym zaburzeniem fotoreceptorow i nabtonka barwnikowego wystepujg ponadto zaburzenia wazoproli-
feracyjne dna oka. Wyraznie widac¢ przeciek z naczyn na obwodzie, w péznych fazach angiografii (strzatki). Mutacja CRB-1 wystepuje
takze u chorych z retinitis pigmentosa ze skojarzonymi proliferacjami naczyniakowymi na dnie oka i okotozylng chorioretinopatig
barwnikowa.

Zgoda na publikacje: dr Susan Lightman

(JL)
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Okotozylny barwnikowy zanik siatkowkowo-naczyniéwkowy

Okotozylny barwnikowy zanik siatkdwkowo-naczynidwkowy
(PPCRA, pigmented paravenous chorioretinal atrophy) jest rzad-
kim schorzeniem o nieznanej etiologii, charakteryzujgcym sie
zanikiem i pigmentacig typu ,komaorek kostnych” wzdtuz zyt siat-

Zmiany lite dna oka u dzieci

kowkowych. Czasem tez wystepujg zanikowe zmiany w plam-
ce. Z tg nietypowag chorobg, spotykang u dzieci, obecnie jest
kojarzony gen Norriego. Zaburzenie to fgczone jest takze z ge-
nem CRB-1.

Zwraca uwage szczegolny

zanik okotozylny, widoczny

w obojgu oczach tego
3-miesiecznego dziecka.

Zanik jest wyrazniejszy wokot
tarczy nerwu wzrokowego i siega
do centralnej czesci plamki.

Zgoda na publikacje: dr Scott Brodie

U dzieci spotyka sie rozne zmiany lite. Ich wptyw na widzenie zalezy od rodzaju histopatologicznego zmiany, jej lokalizaciji,

wielkoSci i przebiegu choroby.

Ziarniniak idiopatyczny

Rzadko na dnie oka obserwuie sie idiopatyczny ziarniniak tar-
czy nerwu wzrokowego lub naczynidwki.

Fotografia przedstawia idiopatyczny ziariniak obok nerwu
wzrokowego, ktory po raz pierwszy zostat zdiagnozowany
w dziecinstwie i w trakcie wielu lat obserwacji zmieniat sig.

Zoltak miodziefczy (xantogranuloma juvenile)

Zottak miodzienczy jest rzadka, fagodng chorobg histiocytar-
ng. U wiekszosci chorych réwnolegle wystepuje choroba sko-
ry, charakteryzujgca sie czerwonobrgzowymi zmianami skor-
nymi lub brodawkami. Zwykle do postawienia diagnozy po-
trzebna jest biopsja. W celu identyfikacji zmiany czesto po-
mocne jest badanie ultrasonograficzne gatki ocznej.

Histiocytoma

tagodna zmiana okreslana jako histiocytorna moze umiejsco-
wi¢ sie w oczodole i rzadko moze zajmowac btone naczynio-
wa. Postawienie rozpoznania jest czasem mozliwe jedynie po
wykonaniu biopsji cienkoigtowej lub enukleacii. Postepowa-
nie takie powinno by¢ zarezerwowane dla przypadkow,
w ktorych stwierdza sie progresje zmiany.

U tego pacjenta zdiagnozowano idiopatycznego ziarniniaka btony
naczyniowej. Wzrost zmiany spowodowat koniecznos¢ wykonania
biopsji cienkoigtowej, ktora wykazata obecnosc histiocytomy.




Medulloepithelioma

(JL)

Medulloepithelioma jest niezwykle rzadkim guzem gatki ocznej, wystepujacym gtownie u dzieci. Guz moze byc¢ tagodny lub
Ztosliwy i prawie zawsze wywodzi sie z ciata rzeskowego.
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Fotografia przedstawia przypadek 28-letniej kobiety skarzacej sie na ,plywajace mety”. Badanie obwodu dna oka wykazato obecnosc
zmiany torbielowatej w tylnej czesci ciata szklistego. Zmiana wielotorbielowata byta wyraznie widoczna w badaniu dna oka. Badanie
ultrasonograficzne pokazato refleksyjnos¢ masy i zmiany reaktywne w tylnej czesci ciata szklistego. Badanie histopatologiczne wykazato
istnienie wielowarstwowych ptaszczyzn i sznuréw stabo zréznicowanych komoérek neuroepitelialnych, podobnych do embrionalnej
siatkdwki i nabtonka ciafa rzeskowego.

Fotografia przedstawia przypadek medulloepithelioma;
guz wywodzi sie z nerwu wzrokowego.

Zgoda na publikacje: dr James Augsberger
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Zespot Klippla-Trenaunaya-Webera

Zespot Klippla-Trenaunaya-Webera jest rzadkg wadg wrodzo-  wane hipertrofig tkanek miekkich i kosci. Moga wystgpi¢ zmia-
ng naczyn krwionosnych i tkanek miekkich. W schorzeniu tym  ny patologiczne naczyn siatkdwki, plamy typu ,,czerwonego
moga wystgpi¢ malformacie skory, zmiany patologiczne na-  wina” i malformacje naczyniowe.

czyn zylnych, limfatycznych oraz koniczyn, co jest spowodo-

U tego pacjenta z zespotem Klippla-Trenaunaya-Webera obecny byt czerniak ztosliwy. Podstawa guza jest melanotyczna, zas rozrost do ciata
szklistego w ksztalcie grzyba jest amelanotyczny. Bardziej charakterystycznymi zmianami dla tej choroby sg guzy naczyniowe dna oka.

Odwarstwienie siatkowki

Odwarstwienie siatkowki moze wystepowac u dzieci. Doktad-  nieczne do postawienia rozpoznania i roznicowania zmiany
ne badanie kliniczne z badaniem oftalmoskopowym jest ko-  z innymi chorobami przebiegajacymi z leukokorig.




Potworniak (teratorna)

(JL)

Wrodzony potworniak wewngtrzgatkowy pojawia sie czasem  najgce siatkowczaka. Masy te mogg wykazywa¢ minimalne
u zdrowych, urodzonych o czasie noworodkow. Mogag towa-  zmiany w angiografii. W badaniu ultrasonograficznym wyste-
rzyszy¢ temu torbielowate guzy innych czesci ciata, anadnie  pujg takze zmiany torbielowate, ktdrych obraz Kliniczny nie od-
oka wystepowac masy (rowniez masy amorficzne) przypomi-  powiada siatkdwczakowi.
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ZMIANY LITE DNA OKA U DZIECI

U tego pacjenta stwierdzono dwie duze masy torbielowate, przypominajace siatkdwczaka. Charakter torbielowaty byt widoczny w badaniu
ultrasonograficznym. Angiografia fluoresceinowa nie wykazata charakterystycznego wzoru zmian naczyniowych badanej masy patologiczne;.
U tego dziecka wystepowat takze potworniak okolicy krzyzowe.

Zgoda na publikacje: dr David Abramson
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Siatkowczak (retinoblastoma)

(JY)

Wyglad siatkdwczaka bywa nietypowy, moze on nasladowac zapalenie wnetrza gatki ocznej (endophthalmitis) lub inny ro-
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CHOROBY SIATKOWKI U DZIECI

Fotografie przedstawiajg 7-letniego chtopca po operacji zacmy, z zapaleniem bfony naczyniowej, niekontrolowang jaskrg po wszczepieniu
zastawki Ahmeda. Zmiana lita wystgpita na obwodzie (strzafki) po tepym urazie lewej gatki ocznej. Ostatecznie z powodu masywnego
rozrostu i rozsiania siatkdwczaka w strukturach przedniego odcinka gatki ocznej konieczna okazata sie enukleacija (po prawey).

Zgoda na publikacje: dr Michael Goldbaum

© 144 © 145

Powyzej prezentowana jest nowatorska metoda leczenia siatkowczaka. Przez tetnice oczng podawana jest duza miejscowa dawka
chemioterapeutyku melfalanu. Ten sposéb podawania leku teoretycznie zmniejsza ryzyko ukiadowe dziatania karcynogennego chemio-
terapeutyku. Po zastosowaniu tego sposobu leczenia w przypadku dwoch masywnych zmian (gdrny rzad) zaobserwowano gwattowne
zmniejszenie sie masy guzow. Powyzej przedstawione sg fotografie sprzed leczenia (po lewej), w trakcie leczenia (Srodkowe) i fotografie
koncowe (po prawey).

Zgoda na publikacje: dr David Abramson
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