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aczyniak naczyniéwki jest nowotworem

fagodnym wywodzacym si¢ z naczyn

krwiono$nych naczyniowki. Wystepuje

w dwoch postaciach: ograniczonej

1 rozlanej. Rozlany naczyniak naczyniow-

ki wspolistnieje czgsto z zespotem
Sturge’a-Webera, natomiast posta¢ ograniczona nie jest
rozpoznawana w przebiegu choréb ukladowych. Niezwykle
wazne jest wczesne rozpoznanie naczyniaka 1 rozpoczecie
leczenia, poniewaz nowotwory te wystepuja gldwnie
w biegunie tylnym i powoduja powazne zaburzenia widzenia.
Autorki omawiaja aktualne sposoby postgpowania z chorymi
na ograniczonego lub rozlanego naczyniaka naczyniéwki.

Rozpoznawanie naczyniaka
naczyniéwki

Rozpoznanie naczyniaka naczyniéwki ustala si¢ na
podstawie wynikdéw badania klinicznego 1 badan
dodatkowych. W praktyce klinicznej ograniczony naczyniak
naczyniowki przybiera wyglad guzka o lekko czerwono-
-pomaraiczowym zabarwieniu 1 umiejscowionego
w tylnym biegunie (ryc. 1A). Rozlany naczyniak
naczyniéwki jest intensywnie czerwono-pomaranczowym
pogrubieniem tylnej cz¢$ci naczynidwki (ryc. 2A) [1,2].
Dodatkowe badania diagnostyczne wykonywane u chorych
na naczyniaka naczyniéwki oméwiono nizej.

Ultrasonografia

Naczyniak naczynidwki charakteryzuje wysoka
reflektywnos$é wewngtrzna (w prezentacji A) oraz cechy
akustyczne guza litego (w prezentacji B). Rozlana postaé
naczyniaka charakteryzuje wyrazne rozlane pogrubienie
naczyniowki, podczas gdy w postaci ograniczonej
wystgpuje owalna lub tuskowata masa [1].
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Angiografia indocyjaninowa

Podczas tego badania wczesna hiperfluorescencja
pojawia si¢ przed uplywem pierwszej minuty (ryc. 1E),
a wyplukanie barwnika w fazie pdznej nast¢puje
w 20 minucie, co sprawia, ze obszar guza wykazuje
hipofluorescencj¢ w stosunku do otaczajacej go
naczyniéwki (ryc. 1F). PbéZzne wyplukanie barwnika
obserwowane w ograniczonym naczyniaku naczyniéwki
klasycznie nie wystepuje w postaciach rozlanych guza.

Autofluorescencja

Naczyniak naczyniéwki cechuje si¢ niewielka wewngtrzna
autofluorescencja. Lipofuscyna na powierzchni
guza oraz §wiezy plyn podsiatkéwkowy wykazuja
hiperautofluorescencjg, a rozrost i zanik nablonka

barwnikowego siatkéwki (retinal pigmented epithelium,
RPE) hipoautofluorescencjg (ryc. 1B 12 B) [3].

Leczenie chorych na ograniczonego
naczyniaka naczyniowki

Decyzja o leczeniu chorych na ograniczonego naczyniaka
naczyniéwki zalezy od jego umiejscowienia, wielkoSci
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Rycina 1. Obraz dna oka z widocznym
ograniczonym naczyniakiem naczyniowki

o charakterystycznej barwie pomaranczowo-
-czerwonej (A). Autofluorescencja dna

oka z hipoautofluorescencja guza

i hiperautofluorescencja lezacego nad nim
pomaranczowego barwnika (tj. lipofuscyny) (B).
Angiografia fluoresceinowa z wczesng
hiperfluorescencja (C) i rozlanym przeciekiem

z naczyn w fazie poznej (D). Angiografia
indocyjaninowa z wczesnq hiperfluorescencja (E)
i wyptukaniem barwnika w fazie poznej (F).

oraz towarzyszacych mu objawdéw subiektywnych [4].
Shields 1 wsp. [4] opisali 200 chorych na ograniczonego
naczyniaka naczyniéwki i stwierdzili, ze najczgstszymi
przyczynami pogorszenia ostroSci wzroku byly przewlekle
utrzymywanie si¢ plynu podsiatkéwkowego 1 przewlekly
obrze¢k plamki. W wykrywaniu niewielkich objgtosci
plynu podsiatkdwkowego 1 obrzgku siatkéwki moze by¢
pomocna optyczna koherentna tomografia (odpowiednio
ryc. 2C i ryc. 2D). Jesli naczyniak nie wywoluje objawdw
1 nie towarzyszy mu plyn podsiatkéwkowy, postgpowanie
polega na obserwacji. Naczyniaki, ktore znacznie zaburzaja
widzenie lub sprawiaja, ze spodziewana zdolno$¢ widzenia
jest minimalna (czyli nie rokuja poprawy ostro$ci wzroku —
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Rycina 2. Dno oka z rozlang postaciq naczyniaka
naczyniowki (A). Autofluorescencja dna oka
ukazuje hipoautofluorescencje guza oraz
hiperautofluorescencje pomaranczowego
barwnika nad guzem (B). Optyczna

koherentna tomografia z widocznym

ptynem podsiatkéwkowym (C) i obrzekiem
srédsiatkéowkowym (C, D).

przyp. thum.), réwniez mozna jedynie obserwowac, trzeba
jednak pamigtaé, ze postgpujace gromadzenie si¢ pltynu
podsiatkdwkowego moze prowadzi¢ u takich chorych
do rozwoju jaskry neowaskularnej i ostatecznie moga
oni wymaga¢ usunigcia gatki ocznej [4]. Ponizej zostana
oméwione dostgpne metody leczenia.

Fotokoagulacja laserowa

(laserem ksenonowym lub argonowym)
Fotokoagulacja laserowa przez wiele lat byla skutecznym
sposobem leczenia naczyniakdw. Shields 1 wsp. [4] opisali
wechlonigcie si¢ plynu podsiatkdwkowego u 62% chorych
poddanych fotokoagulacji laserem argonowym i stabilizacjg
ostrosci wzroku u 71%. Gléwnym powiklaniem
fotokoagulacji laserowej jest powigkszenie si¢ obszaru
zaniku RPE 1 wspdlistniejacego z nim mroczka w polu
widzenia. Inne opisywane powiklania to rozwdj blon
przedsiatkéwkowych, neowaskularyzacja naczynidwkowa,
zamknigcie naczyn krwionosnych i krwotoki siatkdwkowe.
Fotokoagulacja laserem diodowym okazala si¢ réwnie
skuteczna, a absorpcja uwalnianej w jej trakcie wiazki
laserowej przez komoérki nabtonka barwnikowego
siatkowki jest prawdopodobnie mniejsza [5]. Obecnie
fotokoagulacj¢ laserows rzadko stosuje si¢ w leczeniu
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chorych na naczyniaka naczyniéwki, poniewaz zastapiono
ja terapia fotodynamiczna.

Termoterapia przezzreniczna

(transpupillary thermotherapy, TTT)

W leczeniu metoda TTT wykorzystuje si¢ wiazke Swiatta
podczerwonego o dlugosci fali 810 nm, a takze pigtno
laserowe o duzych rozmiarach i dlugi czas ekspozycji.
Powoduje to zwigkszenie temperatury i nicodwracalne
zniszczenie komoérek. Zastosowanie TTT jest ograniczone
do guzéw polozonych poza obszarem plamki. Leczenie
TTT jest skuteczne 1 powoduje regresj¢ guzéw u wielu
chorych (calkowita u 42%, czg¢Sciowa u 50%), stwarza
jednak ryzyko rozwoju torbielowatego obrzg¢ku plamki,
zwldknienia przedsiatkéwkowego, miejscowego zaniku
tgczOwki 1 zamknigcia naczyn siatkowki [6].

Terapia fotodynamiczna

(photodynamic therapy, PDT)

Metoda PDT polega na podaniu leku o wlasciwosciach
fotouczulajacych. Dociera on do docelowej tkanki
poddawanej napromienianiu $wiatlem o dlugosci
fali odpowiadajacej maksymalnej absorpgji czynnika
fotouczulajacego. Tlen singletowy uszkadza komorki
w trakcie PDT. Najwigkszymi zaletami leczenia t3 metoda sa
jej wybibrezosé 1 minimalne uszkodzenie tkanek. W réznych
badaniach przeprowadzonych z udzialem chorych na
naczyniaki naczyniowki poprawe lub stabilizacj¢ ostrosci
wzroku po PDT uzyskiwano u 73-100% z nich [7]. Blasi
1wsp. przedstawili wyniki pigcioletniej obserwacji 25 chorych
na ograniczonego naczyniaka poddanych PDT 1 stwierdzili
poprawe ostrosci wzroku o dwie linie na tablicach Snellena
u 76% z nich, a catkowite wchionigcie si¢ plynu z plamki
u wszystkich. U zadnego z chorych nie obserwowali
powiktan [8]. Doswiadczenie autorek tego artykutu zdobyte
w trakcie leczenia metoda PDT niemal 50 chorych wskazuje,
ze u 95% z nich catkowita regresja guza 1 wchlonigcie sig
plynu nastgpowato po pojedynczym zabiegu. U pozostalych
5% chorych cofnigcie si¢ przetrwalego lub nawracajacego
plynu podsiatkéwkowego wymagalo powtérzenia zabiegu.
W trakcie odleglej obserwacji rzadko zdarza si¢ ponowne
nagromadzenie ptynu podsiatkdwkowego (ryc. 3) [9,10].

Leczenie ukierunkowane przeciw VEGF

Leki o dzialaniu ukierunkowanym przeciw czynnikowi
wzrostu Srodblonka naczyn (vascular endothelial growth
factor, VEGF) zmniejszaja przepuszczalno$¢ naczyn
krwiono$nych oraz przyspieszaja wchlanianie si¢ plynu
podsiatkéwkowego 1 obrzgku Srodsiatkéwkowego u 0séb
dotknigtych wieloma chorobami oczu. Sagong i wsp. [11]
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Rycina 3. Obraz dna oka ze stabo kontrastujacym
naczyniakiem naczyniéwki (strzatka) (A)

i widocznym w OCT ptynem podsiatkéwkowym
nad guzem (C). Guz dobrze zareagowal na leczenie
metoda PDT (B), a ptyn podsiatkéwkowy wchionat
sie catkowicie, doprowadzajac do odtworzenia
prawidiowego konturu doteczka w badaniu OCT (D).

opisali korzystne dzialanie bewacyzumabu (Avastin,
Genentech) u 3 chorych na ograniczonego naczyniaka
naczyniéwki. U jednego z nich z nawrotem choroby
po przebytej fotokoagulacji laserowej zastosowano
wylacznie bewacyzumab, u pozostalych 2 bewacyzumab
w polaczeniu z PDT zastosowano w leczeniu pierwotnym.
U wszystkich chorych uzyskano poprawe ostrosci wzroku
oraz wchlonigcie si¢ ptynu podsiatkdwkowego 1 ustapienie
obrzgku. W okresie obserwacji trwajacym $rednio
8 miesi¢cy u zadnego z nich nie stwierdzono nawrotu
ani dziatan niepozadanych leczenia [11]. Nie wyjasniono
w pelni znaczenia lekéw o dzialaniu ukierunkowanym
przeciw VEGF u chorych na naczyniaka naczyniowki,
a udokumentowanie ich korzystnego wplywu wymaga
przeprowadzenia dalszych badan.

Radioterapia protonowa

Radioterapia protonowa polega na dostarczeniu precyzyjnej
dawki promieniowania do tkanki docelowej. W odréznieniu
od innych rodzajéw promieniowania protony umozliwiaja
dostarczenie duzej dawki energii do miejsca, w ktdrym
wytracaja predko$é, co zmniejsza skutki rozproszenia
energii w otaczajacych tkankach. Z retrospektywnej
analizy 71 chorych na naczyniaki naczyniéwki poddanych
radioterapii protonowej wynika, ze u 52% nastapita
poprawa ostroéci wzroku, a u 100% wchlonigcie si¢ plynu
podsiatkéwkowego. U 28% doszlo jednak do rozwoju
zaémy, a u 8% wystapila makulopatia popromienna [12].
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Brachyterapia

Brachyterapi¢ stosuje si¢ u oséb dotknigtych wieloma
chorobami okulistycznymi, najczgsciej jednak u chorych na
czerniaka naczyniowki. Aizman 1 wsp. [13] opisali 5 chorych
na ograniczonego naczyniaka naczyniowki poddanych
brachyterapii izotopem palladu 103. U wszystkich plyn
podsiatkéwkowy wchlonal si¢ catkowicie, a grubos¢ guza
zmniejszyla si¢ Srednio o 50%. Lopez-Caballero 1 wsp. [14]
wykorzystywali plytki zawierajace izotop jodu 125
w leczeniu chorych na rozlegle ograniczone naczyniaki
naczyniéwki ze wspdlistniejacym odwarstwieniem siatkowki.
U wszystkich stwierdzili regresj¢ guza 1 wchlonigcie sig
plynu podsiatkéwkowego, ale u 38% wystapila retinopatia
popromienna. W oSrodku, w ktérym pracuja autorki,
brachyterapi¢ wykonuje si¢ u chorych na naczyniaki
naczyniéwki z towarzyszacym plynem podsiatkdwkowym,
u ktérych s przeciwwskazania do PDT, mozna natomiast
przeprowadzi¢ brachyterapi¢. Wystarcza podanie niewielkiej
dawki 20 Gy na szczyt guza. U jednego z chorych, u ktérego
doszto do neowaskularyzagji tgczéwki w nastgpstwie obfitego
nagromadzenia si¢ plynu podsiatkéwkowego pochodzacego
z malego naczyniaka naczyniéwki, uzyskano pelna
odpowiedz na brachyterapig, tj. ustapienie neowaskularyzagcji
teczOwki 1 petne przylozenie odwarstwionej siatkowki [15].

Napromienianie wigzkami zewnetrznymi
(external beam radiation, EBRT)

EBRT stosowano gltéwnie u chorych na rozlanego
naczyniaka naczyniéwki. Podawane dawki promieniowania
wahaly si¢ w granicach 20-25 Gy lub 35-40 Gy, w zaleznosci
od chorego [16]. Bardziej precyzyjne napromienianie
w trakcie pojedynczej sesji przeprowadzano u chorych na
ograniczonego naczyniaka naczyniéwki, wykorzystujac
w tym celu radiochirurgi¢ stereotaktyczna nozem gamma.
Kong 1 wsp. [17] opisali 3 chorych leczonych maksymalna
dawka wynoszaca 10 Gy. Uzyskali dobre wyniki
anatomiczne 1 czynnoS$ciowe, nie stwierdzili natomiast
wystapienia dziatan niepozadanych w trakcie obserwagji
trwajacej od 18 do 36 miesigcy.

Leczenie chorych na rozlanego
naczyniaka naczyniowki

Postgpowanie u chorych na rozlanego naczyniaka
naczyniéwki bywa nie lada wyzwaniem. U czgsci z nich
rozlany naczyniak nie wywoluje zadnych objawdw,
u innych natomiast moze doprowadzi¢ do utraty widzenia
wtoérnej do niedowidzenia spowodowanego przez
nadwzroczno$¢, znieksztalcenia doteczka lub wtbérnego
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odwarstwienia siatkowki [1]. U 70% chorych z zespolem
Sturge’a-Webera z naczyniakiem naczyniéwki wspolistnieje
jaskra wrodzona. Przyczynami zwigkszonego ci$nienia
wewnatrzgatkowego sa nieprawidlowosci kata przesaczania
oraz zwigkszone ci$nienie w naczyniach nadtwardowki [ 18].
Mozliwe dzialania u chorych na rozlanego naczyniaka
naczyniéwki to: obserwacja guza, leczenie niedowidzenia,
fotokoagulacja laserowa, napromienianie, terapia
fotodynamiczna, operacja odwarstwienia siatkowki, a nawet
enukleacja gatki ocznej u chorych na zaawansowana jaskre
neowaskularng [1].

Terapia fotodynamiczna

Wielopunktowa terapia fotodynamiczna jest
skuteczna u chorych na rozlanego naczyniaka
naczyniéwki. W opublikowanych opisach przypadkéw
chorych udokumentowano wchlonigcie si¢ plynu
podsiatkéwkowego, zmniejszenie grubosci guza oraz
poprawe ostrosci wzroku [19,20].

Napromienianie wigzkami zewnetrznymi
EBRT skutecznie zmniejsza grubo$¢ guza i powoduje
wchlonigcie si¢ ptynu podsiatkéwkowego. W leczeniu
takich chorych autorki preferuja napromienianie tylnego
odcinka gatki ocznej dawka 20 Gy (mala dawka) lub
40 Gy (dawka standardowa). U wigkszosci chorych
osiagaja dobre rezultaty, tj. wchlonigcie si¢ plynu
podsiatkéwkowego 1 inwolucj¢ guza. Po radioterapii
plyn podsiatkéwkowy rzadko pojawia si¢ ponownie.
Schilling 1 wsp. [21] opisali 15 chorych na rozlanego
naczyniaka, ktorych leczyli mala dawka promieniowania
(20 Gy). U wszystkich plyn podsiatkéwkowy wchionat
si¢. Zle wyniki czynno$ciowe mozna bylo przypisa jaskrze
nastgpczej. Opublikowano réwniez pojedyncze opisy
przypadkéw chorych leczonych skutecznie nozem gamma,
brachyterapia oraz radioterapia protonows.

Zwalczanie jaskry
U wigkszosci chorych leczenie zachowawcze jest
nieskuteczne. Metody leczenia chirurgicznego to
trabekulotomia, trabekulektomia oraz zastosowanie
implantéw drenujacych.

Podsumowanie

Obraz kliniczny naczyniaka naczyniéwki jest typowy.
Ustalenie rozpoznania jest prostsze dzigki zastosowaniu
badan dodatkowych, takich jak angiografia fluoresceinowa
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1 angiografia indocyjaninowa. Cho¢ te guzy sa tagodne,
moga spowodowal pogorszenie widzenia w nastepstwie
nagromadzenia si¢ ptynu podsiatkéwkowego, powstania
obrzgku podsiatkéwkowego, rozwoju wady refrakeji
lub niedowidzenia. Opracowano kilka metod leczenia,
dobieranych tak, by najlepiej dostosowaé je do cech
klinicznych guza u poszczegélnych chorych. Rozlana
posta naczyniaka naczyniowki wystgpuje niekiedy
w przebiegu uogdblnionego zespotu Sturge’a-Webera,
a rokowanie takich chorych dotyczace ostro$ci widzenia
jest gorsze z uwagi na wspdlistnienie niedowidzenia
1 jaskry. Terapia fotodynamiczna jest najbardziej obiecujaca
metoda postgpowania u chorych ograniczonego naczyniaka
naczyniéwki, jak réwniez u wybranych chorych na
naczyniaka rozlanego, powoduje bowiem minimalne
uszkodzenie otaczajacych tkanek.

Praca wspierana przez Eye Tumor Research Foundation, Filadelfia,
PA (CLS).
Autorki nie zgtaszaja korzysci finansowych zwigzanych z tym artykutem.
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przeanalizowaly dostgpne obecnie metody lecze-
nia chorych na ograniczone i rozlane naczyniaki naczy-
niowki.

Guzy te, bedace tagodna proliferacja naczyn krwiono-
$nych, nie stanowia zagrozenia dla zycia chorych (cho¢ po
ustaleniu rozpoznania naczyniaka naczyniéwki nalezy pa-
migtaé o mozliwoSci wspdlistnienia zmian w o$rodkowym
ukladzie nerwowym), czg¢sto jednak zagrazaja widzeniu.

Rozpoznanie naczyniakdw moze czasem sprawic wiele
trudnosci. Mimo oczywistego charakteru zmiany, ktory
powinien by¢ widoczny w angiografii fluoresceinowe;j
1 indocyjaninowej, w praktyce klinicznej czgsto okazuje
sig, ze obrazy tych guzéw w badaniach angiograficznych
odbiegaja od opisdw w podrgcznikach. Patognomoniczny
jest natomiast obraz USG w prezentagji B (ksztalt, wysoka
reflektywno$¢ zmiany). Charakterystyczny jest tez obraz
w badaniu oftalmoskopowym — kolor zmiany czgsto nie-
wiele rozni si¢ od otaczajacej siatkdwki, cho¢ rozpoznanie
bywa trudne w przypadku réznicowania zmian amelano-
tycznych, zwlaszcza ze w obregbie niektdrych naczynia-
kéw moga znajdowaé si¢ rowniez zlogi lipofuscyny (tzw.
orange pigment). W dobie telemedycyny nalezy takze
zwrdci¢ uwage na rézny obraz naczyniakéw w zalezno-
Sci od funduskamery, ktorg wykonano zdjgcie (Topcon
vs Optos vs Panoret — http://www.oculonco.com/
warnings.html). Jest to zwigzane z uzyciem réznych fil-
tréw barwnych, szczegblnie w przypadku urzadzen ob-
razujacych réwniez obwdd siatkowki. Uwaza si¢ ze naj-
wierniejszy obraz pochodzi z kamer wykorzystujacych
jednak metody kontaktowe (np. Panoret).

Dostgpne obecnie metody leczenia to przede wszyst-
kim laseroterapia (PDT lub TTT z zastosowaniem
indocyjaniny), protonoterapia, brachyterapia Ru-106
oraz mnapromienianie ze zrédel zewngtrznych.
Wybor metody leczenia zalezy gléwnie od do§wiad-
czenia oSrodka prowadzacego leczenie, nicktdrzy
autorzy uwazaja bowiem, ze optymalna metoda lecze-
nia chorych z takimi guzami jest protonoterapia, inni za$
preferuja PDT (nawet u chorych z wigkszymi naczy-
niakami, >3,0 mm) ze wzgledu na odlegle powikfania
po protonoterapii w postaci retinopatii lub neuropatii
popromienne;j.

Odr¢bnym zagadnieniem jest wybdr czasu podjg-
cia leczenia, zwlaszcza u chorych mlodych. Uwaza sig,
ze zbyt pdzno rozpoczgte leczenie moze powodowad
nasilenie wysi¢ku, odwarstwienie siatkdwki i jaskre
neowaskularng. Do$wiadczenie wielu autoréw wskazu-
je, ze niektére zmiany naczyniowe cofajg si¢ w trakcie
ciazy.

Chorych na ograniczone naczyniaki naczyniowki
mozna réwniez z powodzeniem leczy¢ brachyterapia
Ru-106, nalezy tylko pamigta¢ o odpowiednim skalku-
lowaniu dawki na szczyt guza (odpowiednio mniejszej
niz w przypadku czerniaka naczyniéwki, tj. ok. 40 Gy,
cho¢ niektérzy autorzy z powodzeniem stosuja dawke
wigksza, tj. ok. 90 Gy). Pojawiaja si¢ réwniez doniesie-
nia o prébach zastosowania doustnych beta-adrenolity-
kéw w dawce wynoszacej okoto 2 mg/kg. Zdaniem wielu
autoréw leki te okazaly si¢ skuteczne u chorych na na-
czyniaki wlo$niczkowe skory, natomiast co do mozliwo-
Sci zastosowania ich w leczeniu chorych na naczyniaki
naczyniéwki zdania sa podzielone. Prawdopodobnie
jednak z czasem doczekamy si¢ bardziej obicktywnych
wynikéw w odniesieniu do wigkszej grupy chorych.

Zahamowanie wzrostu naczyniaka naczyniéwki przy
zachowaniu jak najlepszej ostrosci widzenia wydaje si¢
nadal dosy¢ duzym wyzwaniem. Na szczgscie jednak
dysponujemy dzi§ réznymi metodami terapii, ktdre
pozwalaja na optymalny wybér metody postgpowania
w zaleznosci od polozenia 1 wiclko$ci zmiany.
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