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Summary:

Purpose: To report a rare case of a masquerading syndrome in a course of chronic lymphocytic leukemia (CLL).

Material and methods: A 57 years old woman with bilateral lacrimal glands enlargement and chronic uveitis unresponsive to lo-
cal steroids, was studied. Patient’s general history was positive for chronic lymphocytic leukemia, B cell (B-CLL); actually remis-
sion. The patient underwent complete ophthalmic examination with additional A and B-scan ultrasonography (USG), computed
tomography (CT) and nuclear magnetic resonance (NMR) imaging of orbital cavities and also biopsy of both lacrimal glands was

performed.

Results: USG, CT and NMR scans revealed the intraocular inflammation and inflammatory enlargement of both lacrimal glands.
The histopathological examination of lacrimal glands showed the presence of lymphocytic infiltrations within the glands’ tissue.
The patient started with chemotherapy: Fludarabin and Cyclophosphamide. Within weeks the intraocular inflammation was un-
der control and the resolution of lacrimal glands edema was noted.

Conclusions: Malignancy should be considered in cases of chronic uveitis that do not respond to steroid therapy. Chronic lym-
phocytic leukemia rarely masks as chronic intraocular inflammation, in a sporadic cases however it may herald the relapse of

the disease.
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Wprowadzenie

Okreslenie ,zespdt maskujacy” po raz pierwszy wprowadzit
do medycyny Theodore, ktéry w 1967 roku opisat przypadek
raka spojéwki imitujgcego przewlekte zapalenie spojowek (1).
Obecnie termin ten odnosi sie do choréb oka, nowotworowych
i nienowotworowych, ktére klinicznie przebiegaja w postaci
przewlekiego zapalenia wewnatrzgatkowego. Najczestszymi
przyczynami nowotworowych zespotéw maskujacych sg pier-
wotny chioniak wewnatrzgatkowy, biataczki, guzy przerzuto-
we, zespoly paraneoplastyczne, czerniak bfony naczyniowej,
siatkéwczak (2,3). Rdézne rodzaje biataczek mogg przebiegaé
w postaci zespotu maskujgcego ztosliwe zapalenie btony naczy-
niowej. Praktycznie wszystkie tkanki oka mogg by¢ nacieczone
przez nowotworowe komdrki limfatyczne (4,5). Nowotworowy
zespot maskujacy przebiegajacy w postaci zapalenia wewnatrz-
gatkowego moze by¢ pierwszg kliniczng manifestacjg biatacz-
ki, wyprzedzajacg pojawienie sie objawdw ogdlnoustrojowych
choroby, ponadto moze zwiastowaé nawrét choroby lub rozwi-
ja¢ sie w jej petnoobjawowej postaci (6,7). Nowotworowy ze-
spdt maskujacy przebiegajacy w postaci zapalenia btony naczy-
niowej najczesciej towarzyszy ostrym biataczkom, sporadycznie

nowotworowy zesp6t maskujacy, przewlekia biataczka limfocytowa.
uveitis masquerade syndrome, chronic lymphocytic leukemia.

natomiast wystepuje w przewlektych postaciach tej choroby
(4-7).

Cel

Celem pracy jest przedstawienie rzadkiego przypadku no-
wotworowego zespotu maskujgcego przebiegajgcego w postaci
zapalenia wewnatrzgatkowego w fazie nawrotu przewlekiej bia-
taczki limfocytowej B-komdrkowej (chronic lymphocytic leuke-
mia, B-cell — B-CLL).

Opis przypadku

Pacjentka, lat 57, zostata skierowana do Kliniki Okulistyki
i Onkologii Okulistycznej UJ CM w Krakowie z rozpoznaniem
utrzymujacego sie od okoto 2 miesiecy przewleklego zapalenia
btony naczyniowej obojga oczu, ktére nie reagowato na kon-
wencjonalne leczenie przeciwzapalne steroidami podawanymi
miejscowo. Okofo 3 miesigce wczesniej stwierdzono u chorej
obustronne powigkszenie gruczotéw tzowych z towarzyszacymi
objawami zespotu ,suchego oka”. Wcze$niej pacjentka nie prze-
chodzita zadnych choréb oczu ani nie byta okulistycznie opero-
wana. 0d trzech lat pozostaje pod stalg opiekg hematologiczng

ISSN 0023-2157 Index 362646



Acnieszka Kusicka-Trzaska, Monika Gepticzka, Bozena Romanowska-Dixon

Ryc. 1a,b. Obustronny obrzek i opadnigcie powieki gérnej z powodu po-
wiekszenia gruczotéw tzowych.

Fig. 1a,b. Bilateral eyelid edema and ptosis as a result of lacrimal
glands infiltration.

z powodu rozpoznanej trzy lata temu przewlekiej biataczki lim-
focytowej B-komérkowej. W wyniku zastosowanego leczenia
(Leukeran i Encorton) uzyskano remisje choroby — pacjentka
pozostawata bez leczenia.

Badanie okulistyczne wykazato najlepiej skorygowang
ostro$¢ wzroku (BCVA — best corrected visual acuity) prawe-
go oka (PQ) — 0,1, lewego oka (LO) — ruchy reki przed okiem.
Cisnienie wewnatrzgatkowe: PO — 20 mmHg, LO — 36 mmHg.
Badanie przedniego odcinka oczu ujawnito obustronny obrzek,
opadniecie powiek gérnych i powigkszenie gruczotéw {zowych
(ryc. 1a, b). Ponadto stwierdzono miernego stopnia zadraznienie
spojowkowe oraz objawy zapalenia teczéwki z cechami nowo-
tworstwa naczyniowego teczéwki obojga oczu, a takze obec-
no$¢ pseudohypopyonu z odczynem krwotocznym w przedniej
komorze oka prawego (ryc. 2a, b). W soczewkach ujawniono
poczatkowe zaémienia o charakterze mieszanym. Badanie tylne-
go odcinka wykazato obustronny masywny wysiek w komorze
ciata szklistego, zatarcie granic obu tarcz nerwu wzrokowego
(ryc. 3a, b), a w obwodowych czeséciach dna oczu obecno$¢
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Ryc. 2a,b. Przedni odcinek — zrosty tylne, menisk krwi w przedniej ko-
morze oka prawego oraz nowotwdrstwo naczyniowe w dol-
nej czesci teczéwki oka lewego.

Fig. 2a,b. Anterior segment: right eye — posterior synechiae, hyphema;
left eye — posterior synechiae, iris neovascularization.

podsiatkéwkowych naciekéw i dodatkowo w dnie oka lewe-
go pecherzy odtgczenia naczyniéwki, co zostato potwierdzone
w badaniu ultrasonograficznym (ryc. 4a, b).

Ze wzgledu na obustronne powigkszenie gruczotéw fzowych
przeprowadzono dodatkowa diagnostyke; wykonano tomogra-
fie komputerowa oraz rezonans magnetyczny oczodotéw, ktdre
wykazaty powiekszenie obu gruczotéw tzowych do okoto 2 cm,
a w zakresie gatki ocznej lewej stwierdzono ulegajgcg wzmoc-
nieniu po podaniu $rodka kontrastowego osetkowatg strukture
o wielkosci 10 mm x 3 mm, najprawdopodobniej odpowiada-
jaca naciekowi w przebiegu choroby podstawowej. Chorg za-
kwalifikowano do biopsji gruczotéw tzowych. Badanie histopa-
tologiczne wykazato fragmenty tkanki gruczotowej zajete przez
rozlany naciek limfocytarny. Stwierdzono obecno$é limfocytow
o immunofenotypie CD20+/CD3-/CD23+/CD5+/cyklina D1-.
Obraz cytologiczny typowy dla przewlekiej biataczki limfocy-
towej. W rozmazie krwi obwodowej stwierdzono leukocytoze:
49310/ mm? (odsetek limfocytéw 86,5%). Chorg zakwalifikowa-
no do chemoterapii systemowej z zastosowaniem fludarabiny
i cyklofosfamidu. Po drugim cyklu chemioterapii uzyskano kon-
trole nad zapaleniem wewnatrzgatkowym oraz zmniejszenie si¢
obrzeku gruczotéw tzowych. Podczas kolejnych badan kontrol-
nych stwierdzono poprawe ostro$ci wzroku w PO do wartosci
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Ryc. 3a,b. Dno obojga oczu — obustronne przymglenie ciata szklistego
oraz obrzek tarcz nerwu wzrokowego.

Fig. 3a,b. Fundus of both eyes — bilateral vitreous clouding and optic
disc edema.

0,63, w LO — do liczenia palcéw z 2 metréw. W obojgu oczach
ci$nienie wewnatrzgatkowe ulegto normalizacji. Leukocytoza we
krwi obwodowej zmniejszyta sie do 31560/ mm? (odsetek limfo-
cytow 84%).

Omowienie

U chorujagcych na biataczki powiktania oczne najczesciej
wystepuja w przebiegu ostrych postaci tej choroby nowotwo-
rowej (8,9). Dane z pi$miennictwa wskazujg, ze powikfania ze
strony narzadu wzroku w przebiegu ostrych biataczek wyste-
puja w okoto 40-80% przypadkéw (10,11). Doktadna czesto$é
wystepowania zmian ocznych w przebiegu przewlekiych bia-
taczek nie jest znana (10). Uwaza sig, ze sg to sporadyczne
przypadki i dlatego badanie okulistyczne u chorych na prze-
wlekig biataczke nie jest przeprowadzane rutynowo. W lite-
raturze znajdujg sie pojedyncze doniesienia na temat powi-
ktan ze strony narzgdu wzroku w przebiegu CLL (9,10,12,13).
Sposrad nich wymienia sie zajecie tkanek oczodofu, powiek,
spojowki, obecno$¢ pseudohypopyonu (ropostka o nieréwnej
powierzchni, sktadajacego sie¢ z komérek nowotworowych),
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Ryc. 4a,b. Ultrasonografia: oko prawe — mety w ciele szklistym, pod-

siatkdwkowe nacieki; oko lewe — mety w ciele szklistym,

odfaczenie naczynidwki.

Fig. 4a,b. Ultrasongraphy: right eye — vitreous opacitates, subretinal
infiltrations; left eye — vitreous opacitates, choroidal detach-
ment.

nacieczenie nerwu wzrokowego, siatkéwki, naczyniéwki, od-
czyn zapalny w komorze ciata szklistego, zapalenie naczyn
siatkéwki (9,10,12,13). Powiktania te bedace wynikiem bezpo-
$redniej infiltracji tkanek leukocytami nalezy odrézni¢ od zmian
zwigzanych z niedokrwisto$cia, trombocytopenia, zwigkszong
lepko$cia krwi, obnizong odpornos$cig czy wtdrnie rozwijajacy-
mi sie zakazeniami (8,10).

Buchan i wsp. (10) przeprowadzili badania na grupie 25
chorych na CLL i tylko w trzech przypadkach (21%) stwierdzili
powiktania oczne. Nie byly one jednak bezpos$rednio spowodo-
wane chorobg podstawowg, powodem ich powstania byto za-
stosowane leczenie. W jednym przypadku po radioterapii doszto
do rozwoju obustronnej zaémy podtorebkowej tylnej, anomalie
naczyh spojowki stwierdzono u chorego z zaburzeniami reolo-
gicznymi krwi, a ostre martwicze zapalenie siatkéwki rozwineto
sie jako powiktanie leczenia immunosupresyjnego.

W wielu doniesieniach podkresla si¢ oporno$¢ zapalenia
wewnatrzgatkowego towarzyszacego biataczkom (nowotwo-
rowy zesp6t maskujacy) na konwencjonalne leczenie przeciw-
zapalne steroidami (6,7,13,14). Podobnie byfo u naszej chorej,
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pomimo trwajgcej dwa miesigce intensywnej miejscowej ste-
roidoterapii nie uzyskano remisji zapalenia btony naczyniowe;.

Nie znalezli§my w literaturze doniesienia na temat wyste-
powania powigkszonych gruczotéw tzowych u chorych na CLL.
W opisanym przez nas przypadku obustronne powigkszenie gru-
czotdw tzowych wraz z towarzyszacym zapaleniem wewnatrz-
gatkowym byly pierwszymi objawami zwiastujgcymi nawré6t
choroby podstawowe;.

Standardem postgpowania w trudnych diagnostycznie przy-
padkach zapalenia bfony naczyniowej opornego na konwencjo-
nalne leczenie przeciwzapalne jest badanie cytologiczne ptynu
przedniokomorowego lub ciata szklistego. W opisanym przez
nas przypadku w pierwszej kolejnosci zdecydowano o wykona-
niu biopsji gruczotéw tzowych, wynik biopsji wykazat obecno$é
komérek nowotworowych typowych dla CLL. Na podstawie ca-
toksztattu obrazu klinicznego — dodatni wywiad w kierunku CLL,
zapalenie bfony naczyniowej oporne na miejscowg steroidote-
rapie, pozytywny wynik badania histopatologicznego wycinkéw
gruczotéw fzowych oraz podwyzszona leukocytoza we krwi
obwodowej — postawiono rozpoznanie nawrotu CLL. U chorej
wlgczono systemowa chemioterapie i uzyskano remisje zapa-
lenia wewnatrzgatkowego. Korzystny wptyw leczenia choroby
podstawowej na przebieg zespolu maskujacego zto$liwe za-
palenie btony naczyniowej opisali takze inni autorzy (13,14).
W opisanym przez nas przypadku objawy oczne wyprzedzity he-
matologiczne rozpoznanie nawrotu CLL, co réwniez jest zgodne
z obserwacjami innych autoréw (9,10,13).

Zespdt maskujacy o podiozu nowotworowym powinien byé
zawsze brany pod uwage w przypadku przewlekiego zapalenia
btony naczyniowej niereagujgcego na konwencjonalne leczenie
steroidami. Rzadko wystepujace powiktania oczne w przebiegu
CLL moga by¢ w sporadycznych przypadkach zwiastunem na-
wrotu choroby.
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