Streszczenie

Siatkdwczak (retinoblastoma) jest najczesciej wystepujgcym wewnatrzgatkowym nowotworem
ztosliwym u dzieci. Mimo znacznego postepu, jaki nastgpit w ostatnich latach w medycynie, siatkdwczak
nadal stanowi ztozony problem diagnostyczny i leczniczy. Wymaga wspdtpracy wielospecjalistycznego
zespotu ztozonego z lekarzy, psychologdéw, pielegniarek i rehabilitantéw widzenia. W celu uzyskania
korzystnych wynikéw leczenia, zachowania gatki ocznej, a nawet uzytecznego widzenia, najwazniejsze
jest wczesne wykrycie nowotworu. Konieczne jest opracowanie i rozpowszechnienie metod
wykrywania siatkéwczaka w poczatkowych stadiach jego rozwoju, przed pojawieniem sie leukokorii
i zeza. Kazde dziecko z zezem wymaga wczesnej diagnostyki réznicowej siatkdwczaka. Nieodtgczng
czescig postepowania z chorymi na siatkéwczaka jest poradnictwo genetyczne, nadal niedostatecznie

wykorzystywane w naszym kraju.

Wprowadzenie

Siatkéwezak (retinoblastoma) stanowi okofo 11% wszyst-
kich nowotworéw wieku dziecigcego 1 jest najczgstszym
nowotworem zlo§liwym rozwijajacym si¢ wewnatrz gatki
ocznej u dzieci. Zaréwno obraz kliniczny, jak 1 przebieg
choroby, bywaja bardzo r6znorodne:

® siatkdwcezak moze wystgpowaé rodzinnie lub spora-

dycznie

¢ w jednym lub w obu oczach moze si¢ rozwijaé

jeden lub wiele guzéw, synchronicznie lub asyn-
chronicznie.

Zaawansowany siatkéwczak moze wtérnie naciekaé
oczodol oraz tworzy¢ przerzuty w o$rodkowym ukladzie
nerwowym 1 innych narzadach odleglych. Podstawowa
przyczyna pozagalkowego rozprzestrzeniania si¢ siatkdw-
czaka jest opdznienie pierwszego zgloszenia si¢ do oku-
listy, a tym samym opdznienie rozpoznania i leczenia.
Nieleczony siatkéwczak prawie zawsze prowadzi do zgonu.
Im weczedniej choroba zostanie wykryta tym wigksze s3
szanse nie tylko na uratowanie zycia dziecka, ale réwniez
zachowanie gatki ocznej, a nawet uzytecznego widzenia.

Patogeneza

Przyczyna siatkéwezaka jest defekt genetyczny: mutacja
genu RB1 umiejscowionego na dlugim ramieniu chro-
mosomu 13 w regionie 14 (13q14). Gen RBI nalezy do
klasy genéw znanych jako geny przeciwnowotworowe
lub supresorowe, a jego uszkodzenie prowadzi do niekon-
trolowanego rozrostu komorek i rozwoju siatkdwczaka.
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stapienia dwoch mutacji genu RB1,
co przewidzial w swej teorii Knudson.
Uszkodzenie genu RBI moze
by¢ wynikiem mutacji somatycznych (postaé sporadycz-
na siatkéwczaka) lub germinalnych (postaé dziedziczna
siatkéwczaka). Mutacja somatyczna obu alleli genu RB1
nastgpuje w pojedynczej komorce siatkdwki, powodu-
jac rozwdj pojedynczego jednostronnego siatkdwczaka.
Mutagja germinalna jednego allelu genu RB1 wystepuje
w kazdej komorce ciala, w tym we wszystkich komor-
kach siatkdwki. Wystapienie mutacji drugiego allelu genu
RB1 w obrgbie wielu komérek rozwijajacej si¢ siatkowki
(w ktorych pierwszy allel jest juz uszkodzony w wyniku
mutacji germinalnej) powoduje rozwdj licznych, obu-
stronnych ognisk siatkdwczaka. Mutacja germinalna genu
RB1 w tkankach pozasiatkéwkowych jest skojarzona ze
skfonnoscia do rozwoju siatkdwezaka tréjstronnego (obu-
stronnego siatkdwczaka oraz guza w obrgbie szyszynki lub
regionie okotosiodlowym), innych nowotworéw ztosli-
wych lub zespotu delegji 13q (13q14).

U okoto 10% chorych z siatkéwezakiem jednostron-
nym i u wszystkich chorych z siatkéwczakiem obustron-
nym wyst¢puje mutacja germinalna genu RB1. Poniewaz
u 2/3 chorych nowotwdr wystepuje jednostronnie, a u 1/3 obu-
stronnie, mozna stwierdzi¢, ze u okolo 60% chorych mu-
tacje genu RB1 majg charakter somatyczny, za$ u okolo
40% wystepuja mutacje germinalne. Jedynie u okolo
6% chorych, u ktérych rozpoznano siatkéwezaka, nowo-
twor ten wystgpowal wsréd czlonkéw rodziny. U cho-
rych tych zawsze wystgpuja mutacje germinalne. Pozostale
wykryte mutagje germinalne to tzw. $wieze mutacje, poja-
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wiajace si¢ w rodzinie po raz pierwszy lub odziedziczone
po rodzicu, u ktérego wystgpuje mutacja, ale nie ma on
objawéw chorobowych (np. z powodu samoistnej regre-
sji siatkodwczaka lub rozwoju guza fagodnego typu retino-

cytoma).

Wystepowanie

Czestos¢ wystgpowania siatkowczaka w poszczegdlnych
krajach jest rozna 1 wynosi od 1 na 14 000 do 1 na 20 000
zywo urodzonych dzieci. W Polsce nie przedstawiono do-
ktadnych danych dotyczacych czgstodci wystgpowania siat-
kéwezaka. U okoto 2/3 dzieci nowotwdr rozwija si¢ jedno-
stronnie, u pozostalych za$ w obu oczach.

U ponad 90% dzieci z siatkéwezakiem nowotwor roz-
poznaje si¢ przed ukonczeniem 5 lat. Nastgpuje to zwykle
w 1 r.z. u dzieci z obustronnym siatkéwczakiem dziedzicz-
nym, za§ w 2 r.z. u dzieci z jednostronnym siatkéwezakiem
sporadycznym. Ryzyko rozwoju siatkéwczaka tréjstronne-
go u dzieci z siatkéwezakiem jednostronnym jest mniejsze
niz 0,5%, a u dzieci z siatkdwczakiem obustronnym waha
si¢ od 5 do 15 %.

Prawdopodobiefistwo rozwoju innych pierwotnych po-
zaocznych nowotwordéw u dzieci z mutagjami germinalny-
mi genu RB1 (postaé obustronna lub dziedziczna siatkéw-
czaka) wynosi okolo 1% na rok. U chorych wyleczonych
z drugiego nowotworu istnicje ryzyko rozwoju trzeciego,
czwartego, a nawet piatego nowotworu poza gatky oczna.
Najczgsciej sa to: migsak ko$ciopochodny 1 wrzecionowato-
komoérkowy, chrzgstniakomigsak, migsak migéni poprzecz-
nie prazkowanych, nerwiak niedojrzaly (neuroblastoma),
biataczki, rak gruczolu lojowego, rak kolczystokomoérkowy
1 czerniak.

ONKOLOGIA OKULISTYCZNA

Rycina 1. Leukokoria

Objawy

Objawy siatkdwcezaka zaleza od wielkosci 1 umiejscowienia
pojedynczego lub mnogich ognisk nowotworu w chwili
ustalenia rozpoznania. W poczatkowym stadium choroby
niewielka zmiana umiejscowiona na obwodzie siatkdwki
moze nie wywolywac¢ zadnych objawow. Najczgstsza przy-
czyna zgloszenia si¢ z dzieckiem do lekarza jest biala Zreni-
ca, tj. leukokoria (bialy refleks dna oka) (ryc. 1).

Objaw ten pojawia si¢ u chorych na zaawansowany no-
wotwor wypelniajacy znaczng cz¢$¢ gatki ocznej. U kazdego
dziecka z leukokorig nalezy w pierwszej kolejnosci wyklu-
czy¢ siatkdwezaka. W diagnostyce réznicowej nalezy braé
pod uwagg inne mozliwe przyczyny leukokorii, wymienio-
ne w tabeli.

Drugim czgstym objawem siatkowczaka jest zez. Zez
jest nastgpstwem zaj¢cia przez guz okolicy plamki 1 uszko-
dzenia widzenia centralnego. Dlatego kazde dziecko zezu-

Rozpoznanie Patomechanizm

Zacma Nieprzejrzysta soczewka, jedno- lub obustronnie

Choroba Coatsa

Pod siatkdwka ptyn, wysieki i ztogi lipidowe, nieprawidfowosci naczyniowe

Pierwotne przetrwate hiperplastyczne ciato szkliste Pozostatosci embrionalnej tkanki mezenchymalnej w komorze ciata szklistego, typ przedni i tylny

Odwarstwienie siatkdwki
Retinopatia wczesSniakéw
Dysplazja siatkdwki

Niezdolnos¢ utrzymania barwnika skéry

Ptyn pod siatkéwka

Zaburzenia rozwoju siatkéweki (unaczynienia)
Zaburzenia rozwojowe siatkéwki i gatki ocznej w zyciu ptodowym

Beznaczyniowa obwodowa skroniowa siatkdwka, proliferacje widkniste i dysplazja siatkdwki,

odwarstwienie siatkdweki
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jace, bez wzgledu na wiek, powinno zosta¢ zbadane przez
okuliste. Innymi, rzadziej wystgpujacymi objawami sa:
zaczerwienienie 1 bol oka spowodowane jaskra wtdrna
rzekome zapalenie bfony naczyniowej

oczoplas

jednostronne rozszerzenie Zrenicy

réznobarwnosé teczdéwek

krew lub ropostek rzekomy w przedniej komorze oka
przedprzegrodowe zapalenie tkanek oczodotu

® wytrzeszcz galki w nastepstwie naciekania oczodotu.

W razie wystapienia ktéregokolwiek z wymienionych
objawéw rodzice lub opiekunowie powinni zglosi¢ si¢
z dzieckiem do okulisty.

Siatkéwczak jest nickiedy wykrywany przypadkowo
w trakcie rutynowych badan okulistycznych (np. profilak-
tycznych badan okulistycznych wezesniakow).

Lekarz okulista rozpoznajacy lub podejrzewajacy siat-
kéwcezaka powinien skierowaé dziecko do wysoko wy-
specjalizowanego osrodka onkologii okulistycznej dys-
ponujacego sprzetem 1 doswiadczeniem w najnowszych
metodach leczenia.

Rycina 2. Siatkéwczak - wzrost endofityczny

Rycina 3. Siatkéwczak - wzrost egzofityczny
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Diagnostyka

Bardzo wazne jest bardzo staranne zebranie wywiadu od
rodzicéw lub opiekunéw dzieci, u ktérych rozpoznano
siatkdwczaka, w tym wywiadu rodzinnego, by dowiedzie¢
si¢ 0 wystgpowaniu choroby u innych czlonkéw rodziny
oraz wykluczy¢ inne schorzenia wywolujace podobne ob-
Jawy.

W diagnostyce siatkéwczaka zasadnicza role odgry-
wa wziernikowanie — badanie dna oka. U dziecka zaleca
si¢ wykonywanie tego badania w znieczuleniu ogdlnym,
by mdc dokladnie okresli¢ liczbg 1 umiejscowienie ognisk
nowotworu. Po ocenie przedniego odcinka oka i pomia-
rze ci$nienia wewnatrzgatkowego nalezy wykonaé badanie
dna oka po maksymalnym poszerzeniu Zrenicy, wzierni-
kiem obuocznym Fisona z uzyciem depresora, w celu uwi-
docznienia najbardziej obwodowych czgci siatkdwki az do
rabka z¢batego. Wskazane jest wykonywanie dokumentagji
fotograficznej dna oka. Badanie ultrasonograficzne gatki
ocznej 1 oczodolu pozwala dokladnie okreslié umiejsco-
wienie guza, oceni¢ wysokos¢ (grubosé) i wielko$¢ jego
podstawy, uwidoczni¢ cechy wewngtrzne guza, np. zwap-
nienia, a takze zajgcie przez nowotwor nerwu wzrokowe-
go, naczyniéwki lub oczodotu. Tomografia komputero-
wa pokazuje zwapnienia w obrebie siatkdwezaka. Istnieja
dane sugerujace, ze narazenie na dzialanie promieniowania
w trakcie tomografii komputerowej zwigksza ryzyko p6z-
niejszego rozwoju innych nowotworéw. Dlatego wykony-
wanie tego badania powinno by¢ ograniczone, zwlaszcza
u dzieci z siatkdwczakiem powodowanym przez mutacje
germinalne. Technika rezonansu magnetycznego pozwa-
la lepiej uwidoczni¢ tkanki migkkie, dzigki czemu jest on
bardziej przydatny w wykrywaniu pozaocznego szerzenia
si¢ nowotworu, nacickania nerwu wzrokowego oraz oce-
nie moézgu.

Podczas diagnostyki roznicowej w ustaleniu ostateczne-
go rozpoznania moga by¢ pomocne: badania angiograficz-
ne, ultrabiomikroskopia (UBM), optyczna koherentna to-
mografia (OCT) oraz badania enzymatyczne. Podejrzenie
wystgpowania przerzutdw moze by¢ wskazaniem do wy-
konania: punkgji szpiku, badania plynu moézgowo-rdze-
niowego, scyntygrafii koséca lub pozytonowej tomografii
emisyjnej (PET).

Obraz kliniczny

Obraz kliniczny i przebieg siatkdwczaka moga by¢ bardzo
roznorodne. Typowo w jednym lub obu oczach stwierdza
si¢ pojedyncze lub mnogie zotto-biale guzy z wyraznymi
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naczyniami odzywczymi, niejednokrotnie z wtérnym od-
warstwieniem siatkdwki oraz odpryskami w plynie pod-
siatkéwkowym i/lub w ciele szklistym.

Zazwyczaj wymienia si¢ dwa podstawowe typy wzro-
stu siatkdwczaka: endofityczny, czyli wzrost w kierunku
ciata szklistego 1 egzofityczny, czyli wzrost w przestrze-
ni podsiatkdwkowej, z wtérnym odwarstwieniem siat-
kowki (ryc. 21 3).

Nie nalezy zapominaé, ze siatkdwczak poczatkowo
rozwija si¢ Srodsiatkdwkowo jako przeZroczysty guz,
ktéry moze zostaé przeoczony, zwlaszcza jesli jest nie-
wielki. Innym typem wzrostu jest rozlany siatkéwczak
naciekajacy siatkdwke, wystgpujacy u starszych dzieci,
po 5 r.z. Towarzysza mu zadraznienie galki ocznej, wy-
stgpowanie w przedniej komorze komoérek nowotwo-
ru ukladajacych si¢ w rzekomy ropostek oraz skupiska
komorek w ciele szklistym, co moze stwarzal powazne
trudnosci diagnostyczne.

Leczenie

Leczenie chorych na siatkéwczaka wymaga wspotpracy
wielospecjalistycznego zespolu, w ktdrego sklad wcho-
dza: okuli$ci, onkolodzy-hematolodzy dziecigcy, radio-
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lodzy, radioterapeuci, genetycy, psychologowie, odpo-
wiednio przeszkolone pielggniarki oraz rehabilitanci
widzenia.

Celem leczenia jest przede wszystkim ratowanie zycia
dziecka, zachowanie gatki ocznej oraz, jesli to mozliwe,
uzytecznego widzenia.

Mimo dokonanego w ostatnich latach znacznego po-
stgpu w metodach diagnozowania i leczenia, nie ustalo-
no jednego, uniwersalnego sposobu post¢powania z cho-
rymi na siatkéwczaka. Jest ono odmienne w réznych
oSrodkach, w zaleznosci od uzyskanego w nich do$wiad-
czenia 1 dostgpnych mozliwosci. Leczenie nalezy dobraé
indywidualnie, w zaleznosci od wielko$ci 1 umiejsco-
wienia guza, liczby ognisk, stanu drugiego oka, ryzyka
wystapienia przerzutdw odleglych 1 wtdrnego nowo-
tworu, wieku oraz stanu ogdlnego dziecka.

W leczeniu chorych na siatkdwczaka wykorzystuje sig
chemioterapi¢ wielolekowa (zwykle 6 kurséw schema-
tu WEK, zlozonego z winkrystyny, etopozydu 1 karbo-
platyny podawanych dozylnie) oraz leczenie miejscowe
(krioterapig, laseroterapig, termoterapi¢ przezZrenicz-
na, brachyterapig, teleradioterapi¢ oraz usunigcie gatki
ocznej). Pierwszym etapem leczenia jest chemiotera-
pia wstgpna (tj. chemioredukcja, polegajaca na podaniu
2-3 kurséw WEK), ktérej celem jest zmniejszenie masy
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Rycina 4. Siatkowczak przed chemioredukcjq

Rycina 5. Siatkéwczak po chemioredukgji

nowotworu tak, by zapewni¢ jak najbardziej oszcz¢dzajace
leczenie miejscowe (ryc. 415).

Decyzj¢ o leczeniu miejscowym podejmuje si¢ podczas
kontrolnego badania okulistycznego przeprowadzanego po
chemioredukgji.

Krioterapia znajduje zastosowanie w leczeniu guzéw
malych, umiejscowionych na obwodzie siatkéwki.
Stosowana jest technika trzykrotnego mrozenia-rozmra-
zania, w nastgpstwie ktérej nad ogniskiem nowotworu
powstaje kulka lodu. Powiklaniami krioterapii sa: przerwa-
nie lub pociaganie siatkdwki, krwotoki do ciata szklistego
lub przejsciowe odwarstwienie siatkowki. Fotokoagulacje
laserowsa siatkéwki wykorzystuje si¢ w leczeniu matych
guzéw umiejscowionych w tylnym biegunie, a jej celem
jest zniszczenie wszystkich naczynn odzywczych guza.
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Powiklaniami tego zabiegu moga by¢ zaburzenia obserwo-
wane po krioterapii, ponadto laserokoagulacja powierzch-
ni guza moze spowodowaé rozsiew nowotworu do ciala
szklistego.

Termoterapia guza za pomoca lasera diodowego (tem-
peratura tkanki wzrasta do 42-60°C) powoduje dziatanie
cytolityczne w nastgpstwie uszkodzenia mitochondriéw.
W potaczeniu z chemioterapia jest przydatna metoda lecze-
nia siatkowczaka.

U chorych z duzymi ogniskami nowotworowymi wy-
korzystuje si¢ brachyterapi¢. Plytke zawierajaca radioak-
tywny jod 125 lub ruten 106 umieszcza si¢ nad podstawa
guza. Dawka na szczyt guza wynosi 40 Gy. Chociaz moga
si¢ rozwina¢ oczne powiklania napromieniania, takie jak
retinopatia, papillopatia lub zaéma, nie opisywano dotad
rozwoju nowotwordw wtornych.

Radioterapia wiazkami zewngtrznymi (teleradiotera-
pia) jest stosowana coraz rzadziej, u chorych ze $rednio
zaawansowanymi lub mnogimi guzami, zwlaszcza ze
wspdlistniejacym rozsiewem do ciata szklistego lub prze-
strzeni podsiatkéwkowej, u ktérych nie obserwowano
odpowiedzi na chemioredukcje. Dawka promieniowania
wynosi 35-40 Gy 1 jest dostarczana w ciagu 4-5 tygodni.
Gléwnym niebezpieczeistwem zwigzanym z leczeniem
siatkdwczaka ta metods, zwlaszcza u dzieci napromienia-
nych przed ukoficzeniem pierwszego roku zycia, jest ry-
zyko rozwoju nowotwordw wtdrnych. Inne powiklania
teleradioterapii to: hipoplazja twarzy w wyniku zaniku
Scian kostnych oczodotu, zaéma popromienna, retinopa-
tia 1 papillopatia.

W leczeniu chorych na siatkéwezaka wykorzystuje si¢
tez radioterapi¢ stereotaktyczna i radioterapi¢ protonowa.

Usunigcie gatki ocznej (enukleacj¢) wykonuje sig
u chorych na bardzo zaawansowany nowotwdr wypetnia-
jacy ponad potowe gatki ocznej, naciekajacy nerw wzro-
kowy, naczyniéwke, cz¢$¢ plaska ciala rz¢skowego 1 ko-
morg¢ przednig lub chorzy na jaskre nastgpcza. Obecnie
po usunigciu gatki ocznej zaleca si¢ wszczepianie im-
plantéw oczodolowych. Podczas usuwania gatki ocznej
powinno si¢ odciaé¢ dlugi odcinek nerwu wzrokowego,
poniewaz najczgstsza drogg pozaocznego rozsiewu siat-
kéwezaka jest naciekanie tego nerwu. Nawrdt siatkdw-
czaka w obrgbie tkanek oczodotu, pojawiajacy si¢ mimo
intensywnej radio- i chemioterapii, jest wskazaniem do
wypatroszenia oczodotu.

W ostatnich latach w niektérych o$rodkach onkologii
okulistycznej dzieci z bardzo zaawansowanym siatkowcza-
kiem s3 leczone melfalanem podawanym do t¢tnicy ocznej,
a w przypadku rozsiewu w ciele szklistym doszklistkows
chemioterapia.
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Postepowanie po leczeniu

Chorzy na siatkéwczaka powinni pozostawaé pod Scista
kontrola okulistyczna 1 onkologiczna. Okulistyczne bada-
nia kontrolne nalezy przeprowadza¢ co 3-4 tygodnie, do
czasu ustabilizowania si¢ choroby. Jesli nie pojawiaja si¢
cechy wznowy nowotworu ani jego nowe ogniska, przerwy
migdzy kolejnymi badaniami mozna stopniowo wydtuzac.
W pierwszym roku od uzyskania stabilizacji choroby za-
leca si¢ wykonywanie kontrolnych badan okulistycznych
co 2-3 miesiace, w drugim roku co 3-4 miesiace, do osia-
gnigcia 4-6 r.z. co 4-6 miesigcy, a2 w nastgpnych latach co
najmniej raz w roku. Miejscowe nawroty siatkwczaka wy-
stgpuja na ogdl w ciagu 3 lat po leczeniu metodami oszcze-
dzajacymi galke oczna, mogy si¢ jednak pojawié¢ nawet po
4-5 latach. Nawroty oczodolowe po enukleacji rozwijaja si¢
w ciagu 1,5 roku po zabiegu. Obowiazuje zatem prowadze-
nie wieloletnich badan kontrolnych dzieci leczonych z po-
wodu siatkéwezaka, niezaleznie od tego, czy zastosowano
leczenie oszczgdzajace gatke oczna, czy enukleacie.

W postepowaniu z chorymi na siatkéwezaka wazna rolg
odgrywa poradnictwo genetyczne. Konieczne jest poin-
formowanie chorego 1 jego rodziny o ryzyku wystapienia
tego nowotworu u rodzefistwa 1 przyszlego potomstwa.
Jesli siatkéwezak wystgpuje jednostronnie 1 wywiad ro-
dzinny chorego jest nieobciazajacy, ryzyko rozwoju tego
nowotworu u rodzefistwa i potomstwa wynosi okoto 1%.
U chorego z obustronnym siatkéwczakiem, ale bez obcig-
zajacego wywiadu rodzinnego, ryzyko takie zwigksza sig
u rodzenistwa do 2%, u potomstwa za$ do 45%. Dokladne
okreslenie ryzyka wystapienia siatkéwczaka w rodzinie
chorego jest mozliwe po przeprowadzeniu badan gene-
tycznych.

Profilaktyka

Aktualnie medycyna nie dysponuje jeszcze mozliwoscia
zastosowania metod terapii genowej ani profilaktyki gene-
tycznej, pozwalajacych unikna¢ zachorowania na siatkéw-
czaka. Poniewaz jednak warunkiem powodzenia leczenia
jest wezesne wykrycie nowotworu, najwazniejsza rolg
wydaja si¢ odgrywaé profilaktyczne badania okulistyczne
dzieci. Wedlug amerykanskich okulistow-onkologéw ba-
danie dna oka po rozszerzeniu zrenic lub, jesli to niemoz-
liwe, badanie refleksu z dna oka po poszerzeniu Zrenicy,
powinno by¢ wykonywane u kazdego dziecka przed ukon-
czeniem 6 miesigcy zycia. Dzieci oraz rodzenstwo chorego
z dziedziczna postacia siatkéwezaka nalezy badaé systema-
tycznie co 2-4 tygodnie do 3 miesigca zycia. Do ukoricze-
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nia pierwszego roku zycia badania powinny si¢ odbywac co
2 miesiace. Nastgpnie nalezy je kontynuowaé co 3 miesia-
ce w 2 r.z., co 4 miesiagce w 3 r.z. 1 co 6 miesi¢cy w 4 r.z.
Dalsze prowadzenie badan przesiewowych moze nie by¢
konieczne, zaleca si¢ jednak coroczne wizyty kontrolne
w gabinecie okulisty. U rodzefistwa lub potomstwa cho-
rego na siatkdwczaka wywolanego przez mutacje soma-
tyczne zaleca si¢ przeprowadzanie badania okulistycznego
co 3 miesiace do 2 r.z., po czym co 4-6 miesi¢cy przez na-
stepne 2 lata. Uwaza sig, ze po ukoficzeniu przez dziecko
4 lat dalsze badania kontrolne nie sa konieczne, choé sa
wskazane. Szczegdlne] uwagi wymagaja roéwniez dzie-
ci urodzone z zaplodnienia pozaustrojowego, u ktérych
powinno si¢ przeprowadzi¢ badanie okulistyczne jak naj-
szybciej po urodzeniu. Wsrdd krewnych dzieci z obciaza-
jacym wywiadem rodzinnym jest mozliwe prenatalne wy-
krywanie mutacji germinalnych genu RB! prowadzacych
do rozwoju siatkdwczaka (na drodze biopsji kosmowki
lub amniocentezy). Natomiast prenatalne badanie ultraso-
nograficzne oka plodu w 8 miesiacu ciazy moze wykazaé
obecnos¢ zwapnien w guzie 1 tym samym by¢ wskazaniem
do szybkiego rozwiazania ciazy oraz rozpoczgcia leczenia
NOWOtWOrU.

Podsumowanie

W celu zwigkszenia szansy na zachowanie gatki ocznej,
a nawet uzytecznego widzenia, konieczne jest opracowanie
1 rozpowszechnienie metod wykrywania siatkowczaka we
wezesnych stadiach rozwoju, zanim wystapia leukokoria
1 zez. Wiadomo, ze biala Zrenica §wiadczy o zaawanso-
waniu zmian w oku. Niektorzy autorzy proponuja pe-
diatrom 1 lekarzom rodzinnym prowadzenie badani prze-
siewowych, polegajacych na ocenie za pomoca wziernika
bezposredniego wystgpowania czerwonego refleksu z dna
oka u wszystkich dzieci pétrocznych, rocznych i dwulet-
nich. Dzieci z rodzin, w ktérym wystgpowal siatkéwezak,
a takze inne dzieci zagrozone jego rozwojem (np. urodzo-
ne z zaplodnienia pozaustrojowego) powinny by¢ podda-
wane badaniu dna oczu od urodzenia. Rozpowszechnienie
wiedzy o leukokorii zaréwno wsréd rodzicéw, jak 1 leka-
rzy innych specjalnodci, a zwlaszcza pediatréw 1 lekarzy
rodzinnych, moze si¢ przyczyni¢ do wczesniejszego roz-
poznawania siatkdwczaka, a tym samym do zwigkszenia
skutecznosci leczenia.

Trzeba podkresli¢, ze wystapienie zeza u dziecka zawsze
wymaga wezesnej diagnostyki réznicowej w kierunku siat-
kowezaka. Bez wzgledu na wiek, u kazdego takiego dziecka
nalezy standardowo oceni¢ dno oka po poszerzeniu Zrenic.

TOM 1 NR 2 * 2011 * OKULISTYKA PO DYPLOMIE 51



http://www.podyplomie.pl/okulistykapodyplomie

ONKOLOGIA OKULISTYCZNA

Nieodlaczng czgdcia postgpowania z chorymi na siat-
kéwcezaka powinno byé poradnictwo genetyczne, nadal
zbyt malo rozpowszechnione w naszym kraju.

Chory 1 jego rodzina powinni by¢ §wiadomi, ze siat-
kéwczak moze stanowi¢ zagrozenie dla rodzenstwa i dla
przyszlego potomstwa. Konieczne jest zatem szczegblowe
informowanie o tym chorych i ich rodzin zaréwno przez
lekarzy bezposrednio uczestniczacych w leczeniu, jak réw-
niez przez pediatrow 1 lekarzy rodzinnych.

Po zakonczeniu leczenia u dzieci z zachowanymi gatka-
mi ocznymi i upo$ledzonym widzeniem nie nalezy zapo-
mina¢ o koniecznosci rehabilitacji wzrokowej prowadzo-
nej w spegjalistycznych osrodkach.
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