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STRESZCZENIE

Wiele miejscowych oraz ogélnoustrojowych schorzen wystepuja-
cych u dzieci moze przebiegaé z objawami obserwowanymi pod-
czas zapalen blony naczyniowej lub je imitowa¢. Naleza do nich
choroby nowotworowe, takie jak bialaczki, chfoniaki, histiocytoza
z komorek Langerhansa, siatkéwczak, nabloniak rdzeniowy oraz
czerniak naczyniéwki, a takze schorzenia nienowotworowe: z6t-
takoziarniniak mlodzienczy, odwarstwienie siatkowki, przetrwa-
fe hiperplastyczne pierwotne cialo szkliste, choroba Coatsa oraz

WSTEP

Zapalenie blony naczyniowej (ZBN) u dzieci moze doty-
czy¢ pojedynczych struktur btony naczyniowej lub obejmo-
wa¢ cale wnetrze gatki ocznej. Przebieg choroby moze by¢
natomiast ostry, nawracajacy lub przewlekly [1, 2]. Najczest-
szym czynnikiem etiologicznym zapalenia przedniego odcin-
ka blony naczyniowej u dzieci jest mlodziencze idiopatycz-
ne zapalenie stawow. Zapalenie posredniej czesci czesto ma
charakter idiopatyczny, natomiast proces zapalny w odcinku
tylnym zazwyczaj jest spowodowany toksoplazmozg [3].

Oko objete procesem chorobowym czesto pozostaje bla-
de i niebolesne. Dzieci rzadko zglaszaja dolegliwosci, a na-
wet jesli je sygnalizuja, to zdarza sig, Ze s3 one ignorowane
przez dorostych [3]. Znacznie wcze$niej dochodzi tez u nich
do rozwoju powiklan i zazwyczaj sg one trudniejsze do wy-
leczenia niz u os6b dorostych. Zawsze nalezy tez pamietad
o ryzyku powstania niedowidzenia w oku objetym proce-
sem chorobowym. Brak wspélpracy ze strony dziecka moze
znacznie utrudnia¢ wykonanie badania oraz by¢ przyczyna
przeoczenia np. delikatnego wysieku w plynie komorowym
[3]. W uzasadnionych przypadkach badanie okulistyczne jest
wykonywane w krétkotrwatym znieczuleniu ogélnym.

Niektore choroby narzadu wzroku u dzieci moga przypo-
minacé zapalenie blony naczyniowej, np. w przebiegu siatkow-
czaka obserwuje si¢ czasem komorki nowotworowe w plynie
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zespot rozproszonego barwnika. Wspodtpraca z matymi dzie¢mi
podczas badania okulistycznego czesto jest trudna lub wrecz nie-
mozliwa, co sprawia, ze wykrycie subtelnych zmian chorobowych
wewnatrz galki ocznej staje sie jeszcze wigekszym wyzwaniem.
Wiadciwa diagnoza moze zadecydowa¢ o wezesnym podjeciu od-
powiedniego leczenia i tym samym poprawi¢ rokowanie nie tylko
co do ostroéci wzroku, lecz takze zycia dziecka.
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zespot maskujacy.

komorowym imitujace wysiek, pseudohypopyon, delikatne
szare depozyty na §rédbtonku rogéwki oraz guzki i prze-
krwienie w obrebie teczowki. Zapalenie blony naczyniowe;j
moze wystepowac takze wtdrnie [4], np. podczas odwarstwie-
nia siatkéwki [1].

Z uwagi na réznorodnos¢ etiologii ZBN oraz schorzen,
ktére nalezy réznicowac z tg jednostka chorobows, niezwy-
kle istotng role odgrywa wywiad dotyczacy towarzyszacych
oraz przebytych choréb, lekéw stosowanych przez pacjenta,
a takze wyselekcjonowane odpowiednie testy diagnostyczne
i konsultacje. Wiasciwa diagnoza moze zadecydowa¢ o wczes-
nym podjeciu odpowiedniego leczenia i tym samym poprawi¢
rokowanie nie tylko co do ostroéci wzroku, lecz czasami takze
co do zycia dziecka [1].

OBJAWY ZAPALENIA BLONY NACZYNIOWE]

Zapalenie przedniego odcinka blony naczyniowej

Ostre zapalenie przedniego odcinka blony naczyniowej
trwa krocej niz 6 tygodni, a jego objawami sg bél oka, $wia-
tlowstret, fzawienie, zadraznienie rzgskowe gatki ocznej, osa-
dy rogéwkowe, zwezenie zrenicy i zrosty tylne teczéwkowo-
-soczewkowe. W komorze przedniej stwierdza si¢ obecno$é
komorek zapalnych oraz wysigku mogacego przybra¢ forme
ropostka (hypopyon). Ostros¢ wzroku zazwyczaj jest umiar-
kowanie obnizona [1].
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Zapalenie przewlekle przedniego odcinka blony naczy-
niowej czegsto ma podstepny, bezobjawowy przebieg. Diugo
utrzymujace sie osady rogéwkowe moga si¢ wysycac barwni-
kiem. Objawami zapalenia przewleklego sg guzki teczowki, jej
neowaskularyzacja, heterochromia oraz zanik [1]. Ci$nienie
wewnatrzgalkowe moze by¢ obnizone na skutek niewydol-
noéci ciata rzgskowego lub podwyzszone, za co odpowiadaja
rézne czynniki, w tym leczenie steroidami. Ostros¢ wzroku
moze by¢ znacznie obnizona w wyniku powiklan - keratopa-
tii taSmowatej, za¢my lub torbielowatego obrzeku plamki [5].

Zapalenie cze$ci posredniej blony naczyniowej

Zapalenie czeéci posredniej blony naczyniowej jest prze-
wleklym schorzeniem ujawniajacym sie jako podstepne
przymglenie widzenia z towarzyszacymi poruszajacymi si¢
»metami” [1, 5]. Oko objete procesem chorobowym czesto
pozostaje blade i niebolesne.

W dolnych czesciach rogéwki moga wystapi¢ male, roz-
proszone osady. Rzadko obserwuje si¢ zrosty tylne teczow-
kowo-soczewkowe. Do charakterystycznych objawdw tej
jednostki chorobowej nalezg komorki zapalne w przedniej
czesci ciata szklistego, ,kule $niezne” (bialawe, ogniskowe
skupiska wielu komorek zapalnych i wysigku, wystepujace
najczedciej w dolnej czesci szklistki) oraz ,,zaspy $niezne” (sza-
robiale, wioknisto-naczyniowe i/lub wysigkowe plytki, takze
obserwowane najczesciej w dolnych kwadrantach) [1]. Dos¢
czeste, szczegolnie u chorych na stwardnienie rozsiane, jest
obwodowe zapalenie okotozylne. Niekiedy na obwodzie siat-
kowki, w obrebie ,,zasp $nieznych” lub tarczy nerwu wzroko-
wego, wystepuje neowaskularyzacja, ktéra moze doprowadzi¢
do wytworzenia blony zapalnej za soczewka, wylewu krwi do
szklistki oraz odwarstwienia siatkéwki. Do innych powiktan
zapalenia czesci posredniej blony naczyniowej naleza torbie-
lowaty obrzek plamki, bedacy gtéwna przyczyng obnizenia
ostrosci wzroku, a takze za¢ma, obrzek tarczy nerwu wzroko-
wego, jaskra oraz blona nasiatkéwkowa [1, 5].

Zapalenie tylnego odcinka blony naczyniowej

Objawami zapalenia tylnego odcinka btony naczyniowe;j
sg Swiattowstret, poruszajace si¢ ,,mety” w polu widzenia, ob-
nizenie ostroéci wzroku oraz metamorfopsje [1, 5]. W prze-
biegu zapalenia ostrego komérki zapalne wystepuja najliczniej
w okolicy ogniska zapalenia, nie tworzac w ciele szklistym
agregatow.

Podczas zapalenia przewleklego obserwuje si¢ natomiast
skupiska komorek zapalnych w formie ,,kul $nieznych’, wrze-
cion, ,,sznuréw peret” lub pasm tacznotkankowych [1]. Swieze
ogniska zapalenia siatkdwki i naczyniéwki sa biate, wypukle,
»puszyste” i nieostro ograniczone. Stare ogniska pozapalne sa
z kolei ptaskie lub zagtebione, ostro ograniczone, kredowo-
biate lub wybarwione [5]. Zapalenie moze takze obejmowa¢
naczynia zylne oraz tetnicze [1]. Do powiklan naleza obrzek
plamki, zajecie nerwu wzrokowego, niedrozno$¢ naczyn
oraz odwarstwienie siatkdwki w mechanizmie surowiczym,
przedarciowym badz trakcyjnym oraz pézna wtérna neowa-
skularyzacja naczyniéwkowa [1].

Wiele miejscowych oraz ogélnoustrojowych schorzen wy-
stepujacych u dzieci moze przebiega¢ z objawami obserwo-
wanymi podczas zapalen blony naczyniowej lub je imitowac.
Ponizej przedstawiono przyktady choréb o podlozu nowotwo-
rowym oraz nienowotworowym.

CHOROBY NOWOTWOROWE

Siatkéwczak

Siatkdwezak jest najczestszym wewnatrzgatkowym nowo-
tworem zto$liwym wieku dzieciecego. Wystepuje z czestoscia
ok. 1:18 000 zywych urodzen [6]. Do powstania nowotwo-
ru predysponuja mutacje genu supresji nowotworowej RB1.
Uwarunkowany genetycznie typ siatkowczaka stanowi ok.
40% przypadkow — wiekszos¢ stanowig guzy obustronne oraz
wieloogniskowe. Mutacje genu RB1 odpowiadajg takze za
wystepowanie innych nowotworéw: kostniakomiesaka, mie-
sakow tkanek miekkich, czerniaka oraz szyszyniaka [1]. Siat-
kéwcezak nieuwarunkowany genetycznie wystepuje zazwyczaj
jednostronnie. Nie predysponuje on do wtérnych rozrostéw
nowotworowych poza narzagdem wzroku [1, 6] (tabela I).

Siatkéwczak czesto przebiega z objawami przypominaja-
cymi te, ktdre mozna zaobserwowa¢ w przebiegu zapalen blo-
ny naczyniowej. Naleza do nich m.in. komérki guza w ptynie
komorowym imitujgce wysiek, pseudohypopyon, krwotok do
komory przedniej, delikatne szare depozyty na $rodblonku
rogéwki oraz guzki i przekrwienie w obrebie teczowki.

Najczestszym symptomem siatkéwczaka jest leukokoria,
na drugim miejscu znajduje si¢ zez. Wglad w dno oka moze
by¢ utrudniony przez rozproszone w ciele szklistym komorki
nowotworowe. Opisywano réwniez odwarstwienie siatkowki,
nacieki przed- oraz $rodsiatkdwkowe, a takze obraz panuveitis
[5]. Ostro$¢ wzroku jest obnizona w réznym stopniu, moga
tez wystepowac jaskra wtdrna i bol oka [5, 7]. Prostym bada-
niem przesiewowym w kierunku leukokorii jest sprawdzenie
braku obecnosci czerwonego odblasku z dna oka w oftalmo-
skopii bezpos$redniej. Badanie w znieczuleniu ogdlnym po-
winno obejmowa¢ tonometri¢, pomiar $rednicy rogéwki, oce-
ne przedniego odcinka oka, oftalmoskopie udokumentowang
fotografig dna oka oraz refrakcje po porazeniu akomodacji
[1]. Wskazane jest rowniez badanie ogélne w kierunku wad
wrodzonych twarzy i konczyn gérnych [1].

Ultrasonografia gatki ocznej pozwala oceni¢ wielkos¢ guza
oraz obecnos¢ charakterystycznych zwapnien w jego obrebie.
Tomografia komputerowa (computed tomography — CT) takze

Tabela I. Postac niedziedziczna i dziedziczna siatkdwczaka — réznicowanie

Postac dziedziczna

pierwsze objawy ponizej 1. roku zycia

Postac niedziedziczna

pierwsze objawy w 1.-5. roku
zycia

zazwyczaj jednoogniskowa zazwyczaj wieloogniskowa

zazwyczaj jednostronna zazwyczaj obustronna

ok. 60% pacjentéw ok. 40% pacjentéw

nowotwory wtdrne nie wystepuja | ryzyko rozwoju nowotworéw wtornych
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uwidacznia zwapnienia, ale jej wada jest ekspozycja na wyso-
ka dawke promieniowania [1].

Siatkéwczaki o typie wzrostu w postaci rozlanego nacieku
siatkéwki charakteryzuja sie niskim odsetkiem wystepowa-
nia zwapnien, co utrudnia diagnostyke ultrasonograficzng
oraz tomograficzng [7]. W optycznej koherentnej tomografii
(optical coherence tomography — OCT) widoczne jest zajecie
siatkowki neurosensorycznej, szczegélnie fotoreceptordéw
oraz zewnetrznej siatkdwki. Zmiany te sa wyraznie widocz-
ne we wczesnych fazach wzrostu guza lub na przedniej jego
krawedzi. W duzych i zaawansowanych guzach moze dojs¢
do zajecia calej warstwy fotoreceptordéw, ale lezaca ponizej
warstwa nabtonka barwnikowego siatkéwki jest nienaruszona
[8]. Angiografia fluoresceinowa jest pomocna w roéznicowaniu
siatkowczaka z chorobg Coatsa, gwiazdziakiem i toksokarozg.
Biopsja przeztwardéwkowa oraz przez pars plana sa przeciw-
wskazane ze wzgledu na ryzyko rozsiewu komérek nowo-
tworowych [8]. Rezonans magnetyczny (magnetic resonance
- MR) jest przydatny w réznicowaniu guza, ocenie stopnia
naciekania struktur przylegtych do galki ocznej, a takze po-
zwala na wykrycie szyszyniaka.

W przypadku stwierdzenia choroby przerzutowej wska-
zane jest wykonanie aspiracji szpiku kostnego oraz naklucia
ledzwiowego [1]. Nalezy takze wykona¢ badanie genetyczne
z tkanki guza i krwi pacjenta oraz krewnych. Rodzenstwo
chorego, bedace w grupie ryzyka rozwoju siatkdwczaka, po-
winno by¢ poddane przesiewowemu prenatalnemu badaniu
ultrasonograficznemu. Badanie oftalmoskopowe jest wykony-
wane wkrétce po urodzeniu, a nastepnie regularnie powtarza-
ne do 5. roku zycia [1].

Biataczki

Nowotwory uktadu krwiotworczego, gtéwnie biataczki,
s najczestszymi nowotworami wieku dzieciecego [9]. Zde-
cydowang wigkszos¢ (95%) biataczek w tej grupie wiekowej
stanowig biataczki ostre, natomiast 5% to postaci przewlekle.
Stwierdza si¢ nieco czestsze wystepowanie choréb nowotwo-
rowych u plci meskiej [10].

Ostra biataczka limfoblastyczna (acute lymphoblastic leu-
kemia — ALL) w USA jest rozpoznawana 2 razy czesciej u rasy
bialej niz czarnej i jest najczestsza postacia biataczki u dzieci.
W Polsce ALL rozpoznaje sie co roku u 30 na 1 mln dzieci.
Zazwyczaj rozwija si¢ ona miedzy 2. a 7. rokiem zycia [10].
Znacznie wieksza predyspozycje do wystapienia tej postaci
biataczki obserwuje sie u dzieci z zaburzeniami chromoso-
malnymi, przede wszystkim z trisomiag chromosomu 21 [11],
a takze niedokrwisto$cia aplastyczna Fanconiego oraz zespo-
fem ataksja-teleangiektazja [10].

Wezesne objawy choroby moga zosta¢ zbagatelizowa-
ne. Jest to zazwyczaj spadek taknienia, ogdlne ostabienie,
goraczka, zmiany zapalne w obrebie gardla i jamy nosowej
oraz blado$¢ powlok skérnych. Czesto obserwuje si¢ objawy
skazy krwotocznej w postaci wybroczyn na skorze i btonach
$luzowych bedgce skutkiem matoptytkowosci. Moze takze
wystepowal powiekszenie weztéw chtonnych obwodowych
i $rodpiersiowych, bole kostne oraz hepatosplenomegalia [10].

Zmiany oczne czgséciej towarzysza bialaczce ostrej niz
przewleklej [1, 12]. Moga one dotyczy¢ wszystkich struktur
gatki ocznej. Dos¢ rzadka przyczyna ich wystapienia jest
pierwotny naciek biataczkowy [1]. Moze on dotyczy¢ blony
naczyniowej, tkanek oczodotu badz tez szerzy¢ sie z osrodko-
wego uktadu nerwowego przez naciekanie nerwu wzrokowe-
go, porazenie nerwéw czaszkowych, dajac objawy zaburzen
neurookulistycznych oraz powodujac obrzek tarczy nerwu II
[13]. Czesciej wystepuja zmiany wtorne, z towarzyszaca nie-
dokrwistoscia, trombocytopenia, zwiekszong lepkoscia krwi
oraz zakazeniami oportunistycznymi. Manifestuja sie one jako
wybroczyny i wylewy podspojéwkowe, do komory przedniej,
komory ciata szklistego, a takze przed- i $rodsiatkéwkowe,
z obecnoscig klebkow waty i zakrzepow zylnych [1]. Zmiany
oczne moga by¢ takze spowodowane dzialaniami niepozada-
nymi stosowanych lekéw oraz reakeja przeszczep przeciw go-
spodarzowi u pacjentéw po przebytej allogenicznej transplan-
tacji hematopoetycznych komoérek macierzystych szpiku
kostnego [14]. Do czestych objawdw bialaczki przypomina-
jacych zapalenie blony naczyniowej nalezg réwniez biate ko-
morki w plynie komorowym i ciele szklistym, pseudohypopy-
on oraz surowicze odwarstwienie siatkéwki. Nacieki teczowki
i w kacie przesaczania moga by¢ przyczyna jaskry wtérnej [5].
Obecnos¢ objawéw ocznych w przebiegu biataczki wigze si¢
z gorszym rokowaniem, spowodowanym wznowg szpikowa
badz zajeciem o$rodkowego ukladu nerwowego [15].

Testem diagnostycznym koniecznym przy podejrzeniu
nowotworu uktadu krwiotwodrczego jest badanie morfologicz-
ne krwi z ocena rozmazu krwinek biatych oraz okresleniem
liczby retikulocytéw (zazwyczaj stwierdza si¢ niedokrwi-
sto$¢, matoplytkowos¢ i granulocytopenie). Ogoélna liczba
leukocytéw moze by¢ prawidlowa, obnizona lub podwyzszo-
na. Rozpoznanie ostrej biataczki limfoblastycznej ustala si¢
natomiast wylacznie na podstawie badania rozmazu szpiku
kostnego [10]. Rzadko konieczna jest punkcja komory przed-
niej i ciata szklistego w celu stwierdzenia obecnosci komoérek
pleomorficznych [5] badz biopsja, np. w przypadku nacieku
spojowki [16].

Chloniak Hodgkina

Chloniak Hodgkina (Hodgkin lymphoma), dawniej nazy-
wany ziarnicg ztosliwa, stanowi 30-50% chioniakéw w popu-
lacji pediatrycznej. Szczyt zachorowan przypada na 15.-35. rok
zycia oraz ok. 50. roku zycia.

Nowotwor manifestuje si¢ powiekszaniem weztéw chton-
nych szyi, rzadziej $rddpiersia. Nastepnie zajmowane sg ko-
lejne grupy weztéw oraz $ledziona, watroba, szpik i ptuca.
W zaawansowanej chorobie moga si¢ pojawi¢ objawy ogélne
w postaci m.in. okresowych standéw goraczkowych, potow
nocnych i $wigdu skory. Wystepujaca w przebiegu nowotworu
zaburzona odpornos$¢ komoérkowa sprzyja czestym infekcjom
wirusowym i grzybiczym [10].

Objawy choroby moga przypomina¢ ziarninujace zapa-
lenie teczowki i ciata rzeskowego z obecnoscia hypopyonu.
Chtoniak Hodgkina moze przebiegac z retinopatig wtérng do
towarzyszacej infekgji [5].

KLINIKA DCZNA/ACTA OPHTHALMOLOGICA POLONICA
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Chloniaki nieziarnicze

Chloniaki nieziarnicze (non-Hodgkin lymphoma) stanowia
5-7% wszystkich nowotworéw dzieciecych. Szczyt zachoro-
wan przypada miedzy 5. a 15. rokiem zycia. Chiopcy choruja
cze$ciej niz dziewczynki (2,5 : 1). U dzieci wystepuja wyltacz-
nie chloniaki nieziarnicze o wysokiej ztosliwosci i bardzo
szybkim przebiegu.

Objawy kliniczne zalezg od umiejscowienia ognisk cho-
robowych [10]. U pacjentéw z chloniakiem o$rodkowego
uktadu nerwowego objawy oczne moga by¢ pierwszymi
symptomami choroby. Na poczatku zazwyczaj sg one jedno-
stronne, z czasem moga by¢ obustronne. Naleza do nich: duze,
nieregularne osady na srédbtonku rogéwki, kfebki komérek
w ciele szklistym oraz okolonaczyniowe nacieki siatkdwkowe.
U pacjentéw z postacia ukladowa chloniaka nieziarniczego
opisywano rozlegte nacieki w obrebie naczyniowki, naciecze-
nia teczowki oraz wtérng jaskre [5]. Masywna martwica towa-
rzyszaca gwaltownemu wzrostowi nowotworu moze by¢ przy-
czyng wystapienia zespolu ostrego rozpadu guza. W zwiazku
z powyzszym podejrzenie choniaka nieziarniczego powinno
sktoni¢ do skierowania pacjenta w trybie pilnym do o$rodka
kompleksowego leczenia nowotwordéw [10].

Nabloniak rdzeniowy

Nabtoniak rdzeniowy (medulloepithelioma) jest drugim
pod wzgledem czesto$ci wystepowania nowotworem we-
wnatrzgatkowym wieku dzieciecego [17]. Wywodzi si¢ on
z komorek nabtonkowych ciata rzeskowego [18], a w rzad-
kich przypadkach takze z siatkéwki [19] i nerwu wzrokowe-
go [19, 20]. Pierwsze objawy obserwuje sie zazwyczaj przed
10. rokiem zycia [5]. Wystepowanie tego nowotworu jest zwy-
kle niedziedziczne. W dostepnej literaturze opisany byl jed-
nak przypadek zwigzany z mutacjami w genie DICERI oraz
wspolwystepowanie z ptucno-optucnows blastoma [21].

Guz ten najczedciej uwidacznia sie jako biafa, rézowa, bra-
zowa lub z6lta masa w obrebie ciala rzeskowego, za soczewka
lub w komorze przedniej [1]. Charakterystyczne jest wyste-
powanie torbieli w obrebie tkanki nowotworowej, mozliwych
do zobrazowania w badaniu USG [22]. Do najczgstszych ob-
jawow nowotworu naleza pogorszenie oraz utrata widzenia,
bdl, leukokoria, jaskra wtérna (jako skutek neowaskularyzacji
teczowki) oraz nieprawidtowosci soczewki [22], takie jak uby-
tek soczewki (notch), podwichniecie soczewki, za¢ma, a tak-
ze blona zasoczewkowa [18, 22]. Opisywano takze samoistne
krwawienia do komory przedniej [5].

Nabloniak rdzeniowy moze wystepowaé w odmianie ta-
godnej lub zlosliwej [1], zazwyczaj jednak charakteryzuje si¢
powolnym, lokalnie inwazyjnym wzrostem [22]. Do ustalenia
rozpoznania niezbedne jest badanie histopatologiczne [12].
W przypadku naciekania oczodotu oraz wewnatrzczaszko-
wego rozsiewu guza rokowanie co do przezycia pacjenta jest
najgorsze [22].

Histiocytoza z komorek Langerhansa
Histiocytoza z komoérek Langerhansa wystepuje bardzo
rzadko, zachorowalnos¢ wynosi 2 : 1 000 000 rocznie [10]

i czedciej dotyczy chtopcéw niz dziewczynek [23]. Spowodo-
wana jest nadmiernym rozrostem histiocytéw oraz komorek
Langerhansa. W postaci uogélnionej pierwsze objawy klinicz-
ne wystepuja najczesciej przed ukonczeniem 2. roku zycia,
a w postaci zlokalizowanej u dzieci starszych [10].

Cho¢ jest to choroba gléwnie wieku dzieciecego, to moze
sie rozwing¢ u oséb w kazdym wieku. Do jej objawdw naleza
m.in. miekkie uwypuklenie czaszki (odpowiadajace ubytkowi
w kosci), trudna do usuniecia ciemieniucha, przewlekty wyciek
z ucha, wysypka grudkowa na skorze tutowia, nacieczenie i bo-
lesnos¢ dziasel, moczéwka prosta oraz stany goraczkowe [10].

Manifestacja okulistyczna jest opisywana w 10% przypad-
kéw 1 najczesciej dotyczy oczodolu [24]. Wewnatrzgatkowa
posta¢ choroby moze przypomina¢ zapalenie przedniej i po-
$redniej czesci btony naczyniowej [12]. Opisywano rowniez
naciek obejmujacy spojoéwke, miesko tzowe, wierzchotek
oczodotu, zatoke jamista, naczyniowke, skrzyzowanie wzro-
kowe [23] oraz powieki [23, 25].

Metody diagnostyczne pomocne w diagnostyce histiocyto-
zy z komorek Langerhansa to m.in. badania obrazowe (zdjecia
rentgenowskie, CT, MR) kosci ptaskich, dtugich, kregostupa
oraz ptuc, morfologia krwi, stezenie albuminy i bilirubiny we
krwi, OB, a takze badanie moczu i ocena patomorfologiczna
materialu pobranego ze zmiany chorobowej [10]. W zalezno-
$ci od wieku, w ktorym pojawig si¢ pierwsze objawy klinicz-
ne, oraz liczby zajetych tkanek i ukladéw choroba moze mie¢
bardzo tagodny przebieg lub prowadzi¢ do zgonu w wyniku
niewydolnos$ci narzadéw, zwlaszcza watroby i ptuc [10, 26].

Czerniaki blony naczyniowej

Czerniak naczyniéwki stanowi 80% wszystkich czerniakéw
blony naczyniowej u 0séb dorostych i jest najczestszym pier-
wotnym zlosliwym guzem wewnatrzgatkowym w tej grupie
wiekowej [1]. Nowotwor ten rzadko wystepuje u dzieci, tylko
1% przypadkow stwierdza sie u pacjentéw do 20. roku zycia [27].

Moze on by¢ przyczyna krwawienia do ciata szklistego
oraz obrzeku tarczy nerwu wzrokowego [28]. Niekiedy guz
w postaci ogniskowej, nieubarwionej zmiany naczyniowki
imituje ziarniniak, np. w przebiegu sarkoidozy lub gruzlicy.
Z kolei czerniak ciala rzeskowego z obecnos$cig naczyn war-
towniczych wymaga réznicowania z zapaleniem twarddwki
i nadtwardowki. Opisywano przypadki wystgpienia jaskry
wtérnej wskutek rozproszenia barwnika oraz inwazji guza
w kacie przesaczania [12]. Czerniak teczéwki moze przy-
pomina¢ zapalenie przedniego odcinka btony naczyniowe;j
(w przypadku rozlanego typu naciekania - heterochromiczne
zapalenie blony naczyniowej Fuchsa) [12].

Niezaleznie od wieku pacjenta wczesniejsze rozpoznanie
nowotworu wiaze sie z mniejszym ryzykiem przerzutéw. Z nie
do konca wyjasnionych powoddw rokowanie jest nieco lepsze
w populacji dzieciecej niz u oséb dorostych [29].

STANY NIENOWOTWOROWE

Stary krwotok do ciala szklistego

Stary krwotok do ciala szklistego moze wymagac roz-
nicowania z zapaleniem blony naczyniowej [30]. W pracy
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autorstwa Spirn i wsp. opublikowanej w 2006 r. zaprezento-
wano wyniki badan 168 pacjentéw ponizej 18 lat (186 oczu),
z krwotokiem do ciata szklistego niebedacym nastepstwem
fazy czynnej retinopatii weze$niakow [31].

Najczestszym objawem obserwowanym u starszych dzieci
byt spadek ostro$ci wzroku, natomiast u mtodszych oczoplas
oraz zez. W 73% przypadkéw krwotok byt konsekwencja
urazu, najczeéciej tepego (29,6%) i przenikajacego (24,7%),
27% przypadkéw krwotokéw wystgpilo samoistnie (czesto
w wyniku retinopatii wczesniakéw w fazie regresji), z cze-
g0 90,5% bylo jednostronnych, a 9,5% obustronnych. Ze-
spot dziecka potrzasanego byt przyczyna 50% krwotokow
obustronnych [31].

Odwarstwienie siatkowki

Odwarstwienie siatkowki u dzieci (paediatric rhegmato-
genous retinal detachment — PRD) stanowi 3,2-6,6% wszyst-
kich przypadkéw odwarstwien [32] i rézni sie pod wzgledem
etiologii, charakterystyki anatomicznej, postepowania tera-
peutycznego oraz rokowania od przypadkéw wystepujacych
w populacji 0s6b dorostych. Najczesciej spotykanym typem
jest przedarciowe PRD, rzadziej wystepuje PRD o podiozu
trakcyjnym lub wysiekowym [33].

Symptomami odwarstwienia siatkéwki przypominajgcymi
zapalenie blony naczyniowej sa komorki, krwotok oraz roz-
proszone w ciele szklistym skupiska barwnika, tzw. pyl tyto-
niowy (objaw Shafera), a takze niskie ci$nienie wewnatrzgal-
kowe. Nalezy jednak mie¢ na uwadze, ze PRD jest mozliwym
powiktaniem zapalenia siatkdwki i naczyniowki oraz zapale-
nia czesci plaskiej ciata rzgskowego [5]. Odwarstwienie siat-
kéwki moze by¢ tez przyczyng wtérnego zapalenia przedniego
odcinka blony naczyniowej [1].

Z6Mtakoziarniniak mtodzienczy

Zobttakoziarniniak mtodzieniczy (xanthogranuloma juve-
nile) jest rzadko wystepujaca choroba, najczesciej dotyczy
skory i wynika z proliferacji histiocytéw (nie-Langerhansa).
Dotyczy ona zazwyczaj niemowlat i dzieci, cho¢ zdarzaja si¢
takze przypadki wystepowania u os6b dorostych.

W literaturze opisywano zwigzek zachorowalnosci na
mlodziencza biataczke mielomonocytows, neurofibromatoze
typu loraz zéltakoziarniniaka mlodzienczego [34]. Podwyz-
szone ryzyko powiktan narzadowych koreluje z obecnoscia
mnogich zmian skérnych i wiekiem ponizej 2 lat oraz do-
tyczy najczesciej narzadu wzroku [34, 35]. Inne pozaskorne
lokalizacje zmian to m.in. moézg, pluca, sledziona oraz watro-
ba. Czesto$¢ wystepowania objawdw okulistycznych choroby
rézni si¢ znacznie w zaleznosci od publikacji - od mniej niz
1% do nawet 10% przypadkow [36, 37].

Wewnatrzgatkowy proces chorobowy moze dotyczy¢
naczynioéwki, siatkéwki, nerwu wzrokowego, oczodotu oraz
innych struktur oka, najcze$ciej jednak obejmuje teczowke
[37]. W postaci ograniczonej ujawnia sie on jako niewielki,
z6ttawy guzek (lub guzki). W przypadku postaci rozlanej
guzek nacieka teczoéwke na duzej powierzchni, powodujac
heterochromie. Inne objawy przypominajace zapalenie blony

naczyniowej w przebiegu zoéttakoziarniniaka mlodzienczego
to m.in. pseudohypopyon i komoérki guza w ptynie komoro-
wym. Bardzo charakterystyczne dla tej jednostki chorobowej
s3 samoistne krwawienia do komory przedniej. Niezwykle
istotne jest roznicowanie z krwawieniem w przebiegu urazu
lub innych stanéw chorobowych (wykonanie m.in. morfolo-
gii, parametréw krzepniecia, ocena funkcji watroby i nerek).
Jaskra wtdrna, bedaca powiktaniem krwawienia do komory
przedniej, moze spowodowac obnizenie ostro$ci wzroku na
skutek obrzeku rogéwki, przebiegajace z ostrym bolem oka
oraz $wiatlowstretem [5].

Rozpoznanie zéttakoziarniniaka mlodzienczego moze
by¢ ustalone na podstawie biopsji zmiany skérnej. Jednakze
brak zmian skornych nie wyklucza tej jednostki chorobowej,
gdyz czesto ulegaja one spontanicznej regresji [37]. Co wig-
cej, u 50% pacjentow skora w ogole nie jest objeta procesem
chorobowym i problemy okulistyczne sg pierwszymi objawa-
mi xanthogranuloma juvenile [38]. W rzadkich przypadkach
moze by¢ konieczna diagnostyczna biopsja zmian struktur
oka [5]. Diagnostyke warto poszerzy¢ rowniez o USG oczodo-
tu i gatki ocznej oraz ewentualnie MR gtowy i oczodotu [37].

Przetrwale hiperplastyczne pierwotne cialo szkliste

Przetrwale hiperplastyczne pierwotne cialo szkliste (per-
sistent hyperplastic primary vitreous — PHPV) jest wadg wro-
dzong, nieuwarunkowanag genetycznie. Zaréwno typ przedni,
jak i tylny moga by¢ przyczyna objawu biatej zZrenicy. Typ
przedni wystepuje zazwyczaj jednostronnie i towarzyszy mu
réznego stopnia matoocze. Charakterystyczna jest obecnosé
blon widknistych i przetrwatych naczyn krwiono$nych w ob-
rebie ciala szklistego [5]. Zmiany obserwowane w tylnej po-
staci PHPV obejmujg blone wtdknisto-naczyniowq biegnaca
od tarczy nerwu wzrokowego w kierunku rabka zebatego
siatkdwki, towarzyszace rozwarstwienie siatkowki, obecnos¢
przetrwalej tetnicy ciata szklistego oraz réznoksztaltnych mas
pozasoczewkowych. Zaréwno w typie przednim, jak i tylnym
PHPYV, a takze w przebiegu zapalen blony naczyniowej moga
wystepowac za¢ma, jaskra oraz odwarstwienie siatkowki [39].

Choroba Coatsa

Choroba Coatsa wystepuje zazwyczaj u chtopcéw i mio-
dych mezczyzn (75% przypadkéw) w pierwszej i drugiej
dekadzie zycia. Jest schorzeniem o podfozu idiopatycznym,
w 90% wystepujacym jednostronnie [40].

Charakterystyczng cecha tej jednostki chorobowej sa
ogniska tetniakowato rozdetych, kretych naczyn siatkéwki
oraz rozlegte obszary $rod- i podsiatkéwkowych zéttawych
wysiekow. Do mozliwych powiktan zaréwno choroby Coatsa,
jak i zapalenia btony naczyniowej naleza wysiekowe odwar-
stwienie siatkdwki, zmetnienie soczewki, neowaskularyzacja
teczéwki oraz jaskra wtorna [5].

Zespol rozproszonego barwnika

Zespol rozproszonego barwnika (pigment dispersion
syndrome — PDS) najczeéciej wystepuje u mlodych, krétko-
wzrocznych mezczyzn rasy bialej.
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Uwalnianiu pigmentu z barwnikowej warstwy teczowki
towarzyszy jego gromadzenie si¢ na powierzchni struktur we-
wnatrzgatkowych, takich jak rogdéwka, siateczka beleczkowa-
nia oraz soczewka i teczowka. Czasteczki barwnika w obrebie
przedniej komory oka moga przypominaé komorki zapalne
[41], natomiast wspotwystepujaca atrofia teczowki moze by¢
mylnie kojarzona z zapaleniem blony naczyniowej w prze-
biegu infekcji wirusem Herpes simplex badz Herpes zoster.
W réznicowaniu istotne jest, ze podczas infekcji wirusowej
atrofia jest sektorowa, a w PDS barwnik jest uwalniany ze
$rodkowo-obwodowej czesci teczéwki i towarzyszy mu po-
wstawanie promienistych, szczelinowatych ubytkow [1, 13,
41]. Zespdl rozproszonego barwnika predysponuje do wysta-
pienia nadci$nienia ocznego i jaskry barwnikowej [1].

WNIOSKI

Zapalenie blony naczyniowej u dzieci moze by¢ przyczyng
znacznego pogorszenia widzenia, a nawet slepoty. Wspolpraca
z malymi pacjentami podczas badania okulistycznego czesto
jest trudna lub wrecz niemozliwa, co sprawia, Ze ustalenie

Pismiennictwo

wlaciwego rozpoznania staje si¢ prawdziwym wyzwaniem.
W uzasadnionych przypadkach konieczne jest wykonanie ba-
dania w krétkotrwalym znieczuleniu ogdlnym.

Wiele miejscowych oraz ogdlnoustrojowych schorzen wy-
stepujacych u dzieci moze przebiega¢ z objawami obserwo-
wanymi podczas zapalen blony naczyniowej lub je imitowad.
Naleza do nich choroby nowotworowe, takie jak biataczki,
chtoniaki, histiocytoza z komérek Langerhansa, siatkow-
czak, nabloniak rdzeniowy oraz czerniak naczyniowki, a tak-
ze schorzenia nienowotworowe, takie jak zottakoziarniniak
mlodzienczy, odwarstwienie siatkéwki, przetrwate hiperpla-
styczne pierwotne cialo szkliste, choroba Coatsa oraz zespot
rozproszonego barwnika.

Wrhasciwa diagnoza moze zadecydowa¢ o wezesnym wdro-
zeniu odpowiedniego leczenia i tym samym zachowaniu do-
brego widzenia, a czasami uratowaniu zycia dziecka.
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