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Zelter i wsp. '* stosowali rutynowo .chsemioterapi@
przez okres 1 roku u wszyst'klch dzieci leczonygh
metodami zachowawczymi niezaleznie od stopnia
rozwoju guza. Inni podkreslaja niekorzystny wplyw
cytostatykow na uklad immunologl_czn)'/'dnecka i bia-
lka genow'®", a takze na mozliwos¢ wystapienia
biataczki'.

W naszym materiale u 17 z 52 dzieci (32%)
wystapila wznowa w oczodole i z tej grupy przezylo
tylko 1 dziecko. Jest to zgodne z danymi z piSmien-
nictwa, z ktorych wynika, ze wznowa w oczodole jest
jednym z powazniejszych czynnikow ryzyka zmniej-
szajacych szanse przezycia dziecka do 10% L0
W tych przypadkach oprocz chemioterapii wskazane
jest wypatroszenie oczodotu lub jego naswietlanie.

Obecnie wielu autorow podkresla wystapienie
niekorzystnego nastgpstwa radioterapii w leczeniu
siatkowczaka, a mianowicie pojawienie si¢ w odleg-
tym okresie (10-20 lat) nowego nowotworu zlos-
liwego, najczesciej osteosarkoma, ktory staje sig przy-
czyna zgonu pacjenta >, W naszym materiale od-
notowano tylko 1 taki przypadek.

Ogotem przezylo 29 (55%) dzieci po obustron-
nym usunigciu galek ocznych. Wyzszy odsetek prze-
zycia w obustronnym siatkowczaku podaja w swych
pracach Hernandez i wsp.> (90%), Peperzeel*°
(92%), Haye i wsp.* (80%), Zelter i wsp.'* (93%),
podobnie Schenk '* (50%). W poprzednim opraco-
waniu dotyczacym materialu z naszej kliniki odsetek
przezycia w obustronnym siatkowczaku wynosit 48-
-60% 1720,

Sledzac losy dzieci bez obu galek ocznych, ktore
przezyly, stwierdzamy, ze tylko troje jest gleboko
uposledzonych umystowo i przebywa w specjalnych
zakladach. Wigkszos¢ dzieci wykazuje przecigtny lub
normalny poziom rozwoju umystowego, uczy si¢ lub
uczylo w szkotach dla niewidomych i znalazlo miejsce
w swoim $rodowisku. Czworo przejawia nawet nie-
przecigtne zdolnosci i zaradno$¢ zyciowa.

Tak wiec trudna decyzja o usunieciu drugiego,
wypelionego guzem oka, pozwolita zachowa¢ tym
dzieciom zycie, a pomoc rodziny i instytucji spolecz-
nych umozliwita im odnalezienie miejsca w spoleczen-
stwie. Podobne spostrzezenia przedstawili w pi$mien-
nictwie Duke-Elder? i Schenk '!.

Whiosek
Jesli Slepocie, powstalej w wyniku choroby nowo-

tworowej i obustronnego wyluszczenia galek ocz-
nych, nie towarzyszy uposledzenie umystowe, chore

H. Zygulska-Mach, K. Krukar-Baster i inp;

dzieci moga przystosowac sie do zycia przy pomocy
rodziny i instytucji spolecznych oraz zdoby¢ wy-
ksztalcenie zalezne od zdolnosci.
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Objawy okulistyczne u chorych ze stwardnieniem guzowatym
Ocular changes in patients with tuberous sclerosis

Summary. The _authors discussed ocular changes observed in 100 children with
tuberous sclerosis. Retinal tumors, typical of this disease, were found in 19 patients
(19%). This incidence was higher in older children. Three types of tumors were
observed: a) flat or slightly elevated, indistinct, salmon-grey colour, b) whitish-
-yellow, mulberry-like, located in disc area, c) mixed or intermediate.The authors
observed 4 stages of tumors’ development: changes in distribution of pigment in
retina, arising of semitranslucent, salmon-grey tumors, mineralization of tumors-so
called intermediate type. mulberry-like type. Progress from one stage to the next one
is slow.

Hasta: stwardnienie guzowate, narzad wzroku, guzki siatkowki
Key words: sclerosis tuberosa, visual system, retinal tumors

W 1921 roku holenderski okulista J. van der
Hoeve zaproponowal termin fakomatozy dla okres-
lenia jednostek chorobowych, ktorych wspolna cecha
bylo wystepowanie objawow w skorze, ukladzie ner-
wowym oraz w obrebie narzadu wzroku ’. Do fako-
matoz zaliczyl on stwardnienie guzowate (chorobg
Bourneville'a), chorobe Recklinghausena, chorobe
Sturge-Webera oraz chorobe Hippel-Lindau'a. W po-
niejszym okresie do grupy tej zaliczono szereg
rzadszych jednostek i ich liczba wzrosla do blisko
307,

U podloza fakomatoz, zwanych takze d).'spluz-
jami  neuroektodermalnymi  lezy nieprawidlowa
migracja i roznicowanie komaorek we wezesnym lok_re-
sie ro)\\oiu zarodka. Efektem tych /,:1b}11'7_cn jest
n;\jt/g‘.&uiqi powslawanie guzOw oraz zmian barw-
nikowych, glownie w tkankach ]mchod/cnm ektoder-
malnego * )

Stwardnienie guzowate jest choroba genetycznie
uwarunkowana. dziedziczaca si¢ W sposob Vm'llosomu—
Iny \l\\lllllllll:!\:\ i wystepujaca z C/-LCSU‘«\“‘!“‘kOIU
1:10000 osob w populacji ogolnej. Przez wiele lat
rozpoznanie stwardnienia guzowatego opieras :
stwierdzeniu trzech objawow (tzw. triady Vogta):

eralo si¢ na
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1. opoznienia rozwoju umystowgo

2. padaczki, oraz

3. zmian skornych na twarzy o charakterze an-
giofibroma, dawnej nieshusznie okreslanych jako
_adenoma sebaceum”. W ostatnich latach stwier-
dzono jednak, ze wszystkie trzy objawy wystepuja
tylko u 29% chorych, zas u 6% nie stwierdza si¢
7adnego z wyzej wymienionych objawow 2.

Rozpoznanie stwardnienia guzowatego moze b’yé
szezegoblnie trudne u dzieci, gdyz \ylgksgosg obja\yow
nie wystepuje od urodzenia lecz ujawnia si¢ W miare
wzrostu dziecka. O stopniu trudnosci diagnostycz-
nych moze $wiadczy¢ opracowana ostatnio list'z} kry-
teriow rozpoznawczych obejmujaca okolg 20’ rg;nych
cech stwardnienia guzowatego. Do najezescie) Wy-
stepujacych zmian narzadowych zzllli_clza si¢ zmiany
w mozgu (guzki korowe, podwysciotkowe gwiaz-
dziaki olbrzymiokorkowe), sercu (rhabdomyoma_).
nerkach i watrobie (angiomyolipoma), oraz narzadzie
wzroku >*. s ]

Celem niniejszej pracy bylo przedstawienie wyni-
kow dlugoletnich obserwacji okulistycznych dzieci
chorych na stwardnienie guzowate leczonych w Cent-
rum Zdrowia Dziecka.
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Ze wzgledu na znaczne lub glebokie opoznienie
rozwoju umystowego i/lub psychoruchowego, tylko
u niektorych dzieci mozna byto ereprowqdzw_ t.)ada-
nie ostrodci wzroku i pola widzenia. Co najmniej <.:1wg
badania okulistyczne przeprowadzono u 59 dzieci.
Okres obserwacji wynosit od 1 roku do 15 lat
(§rednio 5,2 roku). :

Charakterystyczne dla choroby Bourneville’a gu-
Jki siatkowki stwierdzono u 19 pacjentow (19%

badanych).
Tabela I

Czestosé wystepowania guzk6w siatkowki u dzieci ze stwardnieniem
guzowatym w zalezno$ci od wieku

Wick driecka | %02 Q4G | Liczba | Odsotek dricci
At 2 B ada P H 0,
(w latach) siatkowki badanych |z guzkami (%)
0-2 4 48 83
> 25 7l 40 1§75
== 50 7 33 21,2
> 9-14 5 29 1722
> 14-18 5 14 357

W tabeli I przedstawiono czgsto$¢ wystepowania
guzkow siatkowki w zaleznosci od wieku pacjenta.
Wykazywala ona tendencje wzrostowa od 8,3%
w grupie dzieci ponizej 2 roku zycia, do 35,7%
w grupie dzieci od 14 do 18 roku Zycia.

Wyrozniono 3 typy guzkow siatkowki.

Najczgsciej obserwowano plaskie lub nieznacznie
uniesione, polprzezroczyste guzki o barwie tososio-
wo-szarej, o okraglym lub owalnym ksztalcie. Guzki
te z reguly byly stabo odgraniczone od otoczenia,
a polozone nad naczyniami siatkowki uposledzaty ich
widzialno$¢. Ten typ zmian stwierdzono u 13 pacjen-
tow w roznych grupach wiekowych: u 3 ponizej
2 roku zycia, u 3 w wieku od 2 do 5 roku Zycia,
u 4 pacjentow w wieku od 5 do 9 roku zycia oraz
u 3 w wieku od 14 do 18 roku zycia. Ponadto
u jednego dziecka w wieku 11 lat stwierdzono
o_becnoéé guzka polprzezroczystego oraz guzka czes-
cnqwo';\yapnialego. Guzki te zlokalizowane byly
najezesciej w centralnej czesei dna oka. U 3 chorych
byly to zmiany obuoczne.

_ Drugi typ zmian to guzki bialawo-zoltawe o zra-
zikowatej budowie, przypominajace ksztaltem owoc
morwy .lub maliny. Guzki te uznawane za pato-
gnomoniczne dla stwardnienia guzkowatego stwier-
('izqno u 4 dzieci: jednego w wieku ponizej 2 roku
zycia, dwoch w wieku od 2 do 5 roku Zycia. oraz
u jednego wieku od 9 do 14 roku zycia. U Jjednego
dziecka l?yly to zmiany obuoczne. Najczesciej guzbki
te zlokal_lzowane byly w okolicy tarczy nerwu wzro-
kowego i mialy wielko$¢ od 1/2 do 2 $rednic tarczy n.
wzrokowegho. Ponadto u jednego dziecka w wieku 10
latguzkown Lypu ,,owocu morwy™ towarzyszyl guzek
»Dpolprzezroczysty™ p

Trze_cn rodzaj guzki mieszane lub posrednie,
wykazujace cechy wspolne dla w/w zmian. stwier-

M. Szreter, S. Jézwiak i i

Ryc. 1. Liczne, plaskie. polprzezroczyste guzki siatkowki

Ryc. 2. Guzek o charakterze ,,owocu morwy

dzano u 2 dzieci w wieku 8§ oraz 13 lat. U starszego
dziecka wystgpowaly ponadto mnogiec guzki ,.pol-
przezroczyste”. Guzki mieszane cechowaly si¢ obec-
noscia zrazikowatej. inkrustowanej solami wapnia
czesci centralnej oraz plaskiej, polprzezroczystej cze-
$ci obwodowej.

Na podstawie obserwacji 59 dzieci, u ktorych
badanie okulistyczne bylo wykonywane kilkarotnic
mozna stwierdzi¢, ze guzki siatkowki najczescie]
mialy charakter powoli postepujacy. U 11 z 19 dzieci.
u ktorych stwierdzono guzki siatkowki, pierwsze
badanie okulistyczne bylo w granicach normy. zas
u trojga dzieci mozna bylo przesledzi¢ slnpﬁin\‘-~
narastanic omawianych zmian w postaci przegrupo
wania barwnika do guzkow siatkowki. Tempo naras-

Objawy stwardnienia guzowatego

tania zmian l_)ylo bardzo zréz.nicowane. U jednej
acjcntki w ciagu 4 lat na dnie oczu pojawilo sie
6 plaskich, potprzezroczystych guzkow (ryc. 1), Na-
tomiast U i.adnego dziecka nie zaboserwowano cofa-
pia si¢ zmian. , ]

U jednej d21ewczynk1'w trakcie 13 letniej obser-
wacji stwierdzono ewolucje guzka polprzezroczystego
w typ © charakterz; ,owocu morwy” (ryc. 2).

Nalezy podkresli¢, ze guzki siatkéwki obserwo-
wano u 4 dzieci juz w wieku od 6 do 12 miesiaca
zycia. Zmiany oczne wyprzedzaly o kilka lat pojawie-
nie sie guzkow Pringle’a i byly istotnym czynnikiem
decydujacym o rozpoznaniu stwardnienia guzowate-
go w tak wezesnym wieku. U Zzadnego z badanych
guzki siatkowki nie powodowaly istotnych zaburzen
widzenia i byly wykrywane przypadkowo w trakcie
rutynowej diagnostyki neurologicznej.

Sposrod innych zmian na dnie oczu stwierdza-
nych u chorych na stwardnienie guzowate nalezy
wymieni¢ zaburzenia w rozkladzie barwnika — roz-
rzedzenie lub nadmierne nagromadzenie, obserwowa-
no u 10 dzieci. gléwnie w starszych grupach wieko-
wych. Wtorny zanik nerwu II wystapil u 3 dzeci
w wieku od 5 do 11 roku zycia. U dwojga dzieci byt on
spowodowany obecnoscia guza mozgu o typie astro-
cytoma zbudowanego z komorek olbrzymich, usytuo-
wanego podwysciotkowo. U jednego dziecka z guzem
moézgu w przebiegu stwardnienia guzowatego stwier-
dzono obrzek tarcz nerwow wzrokowych, u dwojga
natomiast punktowe zmetnienie soczewki. U jednego
dziecka stwierdzono zez rozbiezny obu oczu.

Omowienie

Guzki siatkowki sa najezestszym objawem okulis-
tycznym stwardnienia guzowatego. Wedlug réinyc_h
autoréw czestos¢ ich wystgpowania w stwardnieniu
guzowatym jest oceniania najezesciej na 40-50% 511,
Stosunkowo niski odsetek zmian wykrytych w obser-
wowanej przez nas grupie badanych (19.2%) mozna
wiazaé¢ z faktem. ze znaczna liczbe badan \\‘y}mnunq
u dzieci ponizej 5 roku zycia. Najczesciej guzki
statkowki nie daja uposledzenia \\id/cqliu’. Bi'll'dlo
rzadko, duze wapniejace zmiany Pl‘/.C_hlJil_]il si¢ QO
ciala szklistego i z powodu pojawienia si¢ melow
powoduja obnizenie ostrosci wzorku 5. y ;

Podobnie jak w badaniach innych autorow, naj-
Czestsza ;rupLj zmian stanowily pluskic: polpl‘/crzrq‘-
czyste, slabo odgraniczone guzki, rzadzie) nallinnl:v_u
obserwowano gu/ki 0 1)‘pic _.owocu morwy 2 'm_x‘—
rzadziej tzw. guzki posrednie 0 cechach \\‘fl‘“_“‘)“”
dla wyzej wymienionych. Podobne spostrzezenia po-
czynil m.in. Robertson®.

Zaburzenia w rozkladzie barwnika obserwowa
u okolo 10% badanych przez nas dzieci. [.bh/(‘nn
tek tego typu zmian (13%) obscr\m‘\\ul Robertsor :

Dlugufulmvc badania naszych pacjentow pozwaldja
przypuszcza¢, ze mMOZna wyroznic 4
woju guzkow siatkowki. W picr\\_.\‘/)“‘ ““,‘j s
chodzi do zaburzen w rozmieszczeniu barwnika w 0b
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rebie siatkowki. ; . :
Zroczyste guzki ﬂ)gxi]rﬁ)s";‘sli'e&e Powstaja polprze-
typowe dla stwardnienia OWO-Szate) Tajb et
dium guzki te uleoy; geondtee W.trze_gm Sta-

: .© Wegaja powolnej mineralizaci -
mujac postac tzw. guzkow posrednich, W !
ostatnim stadium, guzki potrediie orkertn

: » BUZK1 posrednie przeksztalcaja sie
W guzki przypominajace wygladem owoc mo
Przejscie z jednego stadium do drugiego odb: e
zwykle powoli i w dhugi . i
ymaga diugiego okresu czasu.

3 W inStGPnym plsmlennictwie istnieja nieliczne do-
niesienia o d%ugoletm_ch obserwacjach okulistycznych
pacjentow ze stwardnieniem guzowatym. W materiale
139 pacjentow Klmlki Mayo tylko u jednego udato sie
wykaza¢ przemiang guzka polprzezroczystego w guzek
typu morwy na przestrzeni 20 lat®,

Pomimo wzglednie niskiej czéstosci wystepowania
guzkow siatkowki u dzieci, na podkreslenie zastuguje
fakt, ze stwierdzono je u 4 dzieci w pierwszym roku
zycia, czyli na dlugo przed wystapieniem guzkow
Pringle’a czy wlokniakow okolicy czolowej. Badanie
okulistyczne stanowilo w tych przypadkach istotny
element pozwalajacy na rozpoznanie stwardnienia
guzowatego. Z piSmiennictwa wiadomo, ze najmiod-
sze dziecko, u ktérego stwierdzono guzki siatkowki
mialo 7 dni . Kiribuchi i wsp.® podkreslaja znacze-
nie badania okulistycznego w wykrywaniu poron-
nych, skapoobjawowych postaci stwardnienia guzo-
watego. Dotan i wsp.' zwracaja uwage na potrzebe
okresowych badan dna oczu u dzieci ze stward-
nieniem guzowatym. Autorzy ci podaja opisy dwojga
dzieci, u ktoérych powoli rosnacy podwysciotkowy
gwiazdziak olbrzymiokomorkowy byl przyczyna wo-
doglowia i dlugo utrzymujacego sie nadcisnienia
wewnatrzczaszkowego, co W efekcie doprowadzilo do
utraty wzroku. Podobny mechanizm utraty yvzrgku
wystapil u dwojga badanych przez nas pacjentow.
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