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Obustronny oponiak ostonek nerwu wzrokowego
(ONSM) — problemy diagnostyczne i lecznicze
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The authors describe the case of bilateral optic nerve sheath meningioma /ONSM/ in 14 years old girl. When being hospitalized
at the Neurology Clinic with paresis n.VIl, the patient was examined by ophthalmologist. The diagnosis was made on the basis
of clinical and characteristic changes revealed by USG, CT and MRI. The very first ophthalmologic examination confirmed a visu-
al acuity 5/5 0D and hand movements 0S, associated with papilloedema 0D and edematous optic atrophy OS. The use of USG,
CT and MRI revealed bilateral tubular thickening of the optic nerves (8mm), with calcification. After the period of one year, clini-
cal progression was observed. The intracranial tumor extended. It was shown in diagnostic imaging. The patient was operated

on by neurosurgeons with histopathology verification. In the later stage she underwent radiotherapy.
The case has been described because of its diagnostic and therapeutic difficulties.
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Oponiak ostonek nerwu wzrokowego (ONSM — Optic Ner-
ve Sheath Meningioma) jest tagodnym guzem wystepujgcym
w obrebie oczodofu, czasem wrastajagcym do przestrzeni we-
wnatrzczaszkowej. Stanowi 1-2% wszystkich oponiakéw. Cho-
rujg zwykle kobiety (5:1) w $rednim wieku (30-40 lat), rzadziej
dzieci. Obustronny ONSM zazwyczaj dotyczy dzieci okoto 12.
roku zycia. Guz rozwija si¢ z komdrek $rédbtonka kosmkéw pa-
jeczynéweki (1).

Najczestsza demonstracjg kliniczng jest triada objawdw:
spadek ostro$ci wzroku, zanik lub obrzek tarczy n. Il oraz
obecno$¢ naczynia wzrokowo-rzeskowego krazenia obocz-
nego (1,2). Sposréd rzadziej wystepujgcych objawéw ob-
serwuje sie wytrzeszcz, dwojenie, aferentny defekt odruchu
Zrenicznego, zaburzenie widzenia barw oraz zmiany w polu
widzenia (1,3).

Rozpoznanie stawia sie na podstawie obrazu klinicznego
i charakterystycznych zmian w obrazowaniach USG, TK i MR
(1,3,4).

Opis przypadku

Dziewczynka, lat 14, hospitalizowana byta w Klinice Neuro-
logicznej IP CZD z powodu porazenia lewego nerwu twarzowe-
go, skad skierowano jg do Kliniki Okulistycznej na badanie oku-
listyczne.

W pierwszym badaniu okulistycznym stwierdzono:

0P — Vod = 1,0; Snod = 0,5/30 cm. Przedni odcinek byt
bez odchylen od normy, o$rodki optyczne przezierne. Na dnie
oka prawego stwierdzono uniesiong tarcze n. |l z poszerzony-

oponiak ostonek nerwu wzrokowego, dzieci, objawy kliniczne, diagnostyka obrazowa, leczenie.
optic nerve sheath meningioma, children, clinical findings, diagnostic imaging, treatment.

mi naczyniami wiosowatymi. Widzenie barwne byto prawid-
towe, w polu widzenia wystepowaty paracentralne mroczki.
Tod =17 mmHg.

OL — Vos = ruchy reki przed okiem, knp. Wystepowat okre-
sowy zez rozbiezny, zwtfaszcza podczas spojrzenia ku goérze.
Obecny byt aferentny defekt odruchu Zrenicznego. Na dnie oka
lewego stwierdzono blada, uniesiong tarcze n. Il (ryc. 1). Tos =
18 mmHg.

W badaniu USG w prezentacji B stwierdzono poszerzenie
obu nerwéw wzrokowych do 8 mm w odcinku pozagatkowym
(ryc. 2). U dzieci do 15. roku zycia prawidiowa szeroko$¢ nerwu
wzrokowego w przebiegu oczodotowym nie powinna przekra-
cza¢ 4,5 mm (2).

W tomografii komputerowej stwierdzono ,cewkowate”
poszerzenie obu nerwéw wzrokowych do 8 mm z nieregu-
larnymi licznymi rozsianymi zwapnieniami oraz wyraznym
wzmocnieniem sie po dozylnym podaniu kontrastu (ryc.
3,4).

W rezonansie magnetycznym w obrazach T-1 zaleznych, w
sekwencji z supresjg ttuszczu uwidoczniono poszerzone oby-
dwa nerwy wzrokowe, ktére ulegty wzmocnieniu po podaniu
kontrastu — gadoliny, bez cech penetracji do przestrzeni we-
wnatrzczaszkowej. W kilku fragmentach widoczny byt objaw
.SZyn tramwajowych” (ryc. 5,6).

Na podstawie obrazu klinicznego oraz wynikdw przeprowa-
dzonych badan obrazowych rozpoznano obustronny oponiak
ostonek nerwu wzrokowego. Po roku stwierdzono postepujace
zmiany w narzadzie wzroku. W oku prawym z petng ostro$cia
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Ryc. 1. Obrzek tarczy n. Il oka prawego (po lewej stronie), blada unie-
siona tarcza n. Il oka lewego (po prawej stronie). Na dole: an-
giografia fluoresceinowa.

On left hand side: right optic disc demonstrates edema. On
right hand side: left optic disc atrophy. Down: fluorescein an-
giography.

Fig. 1.

Ryc. 2. USG oczodotu, prezentacja B, poszerzony nerw wzrokowy ze
zwapnieniami (strzafki).
Orbital USG B-mode; retrobulbar thickening optic nerve with
calcifications (arrows).

Fig. 2.

wzroku do dali i blizy wystapity w polu widzenia paracentralne
mroczki fukowate oraz poszerzenie plamy $lepej. Na dnie oka
prawego pojawito sie zbledniecie obrzeknigtej tarczy n. Il. Oko
lewe stracito poczucie $wiatta, na dnie oka widoczny byt blady
obrzek tarczy n. Il.

W badaniu MR uwidocznita si¢ wewnatrzczaszkowa inwazja
guza po lewej stronie.

Pacjentka zostata zakwalifikowana w pierwszym etapie do
leczenia neurochirurgicznego. Wykonano prawostronng boczng
orbitotomie czotowo-oczodotowg modo Perneczky (wg 5) w

Ryc. 3. TK, projekcja osiowa bez kontrastu, cewkowato pogrubiate
obydwa nn. Il ze zwapnieniami, podejrzenie penetracji we-
whnatrzczaszkowej po lewej stronie (strzatka).

Axial orbital CT scan, without contrast, tubular thickening of
optic nerves with calcification with intracranial involvment (ar-
row).

Fig. 3.

Ryc. 4. TK, projekcja osiowa, wzmocnienie po podaniu kontrastu
(strzatka), objaw ,szyn tramwajowych”, penetracja we-
wnatrzczaszkowa po lewej stronie (strzatki).

Axial orbital CT scan, enhancement after contrast (arrow),
“tram tracking” sign, intracranial involvement on the left (ar-
rows).

Fig. 4.

celu usunigcia fragmentéw skrzydta wielkiego kosci klinowej po
obu stronach. Uzyskano w ten sposdb poszerzenie kostnego ka-
nafu n. Il oka prawego w celu odbarczenia ucisku pogrubiatych
nerwow (ryc. 7).
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Ryc. 5. MR T1-zalezne, projekcja strzatkowa z supresja ttuszczu, po
podaniu kontrastu, pogrubiaty n. Il z penetracja do przestrzeni
wewnatrzczaszkowe;j (strzatka).

Sagittal MRI scan T1-weighted with contrast and fat suppres-
sion, showing the thickening tubular optic nerve withintracra-
nial involvement (arrow).

Fig. 5.

Ryc. 6. MR T1-zalezne, projekcja osiowa z supresjg ttuszczu. \WWzmoc-
nienie sie cewkowato pogrubiatych nn. Il po podaniu kontra-
stu.

Axial T1-weighted MRI with gadolinum and fat suppression
demonstrates bilateral enhancement thickening optic nerve.

Fig. 6.

W czasie zabiegu pobrano wycinek opony lewego nerwu
wzrokowego do badania histopatologicznego. Wynik badania hi-
stopatologicznego: meningioma psammomatosum | potwierdzit
wczesniej postawione rozpoznanie ONSM.

Jako powiktanie przebiegu pooperacyjnego obserwowano
u pacjentki catkowitg oftalmoplegie prawego n. lll, ktéra po-
woli w ciggu paru miesiecy ustgpita. W oku prawym utrzymata
sie petna ostro$¢ wzroku, natomiast wystapito zawezenie pola

Ryc. 7. TK ubytek kostny tylnej $ciany oczodotu.

Fig. 7. CT imaging foramen in posterior wall of the orbit.

widzenia, zwtaszcza od dotu. Na dnie oka prawego stwierdzo-
no postepujace blednigcie tarczy n. Il ze zmniejszeniem cech
obrzeku.

W drugim etapie leczenia pacjentka zostata poddana tréj-
wymiarowej frakcjonowanej radioterapii w celu powstrzymania
procesu rozrostowego.

Pacjentka pozostaje nadal pod stafg kontrolg okulistyczng i
neurochirurgiczna.

Omowienie

ONSM rzadziej wystepuje u dzieci niz u dorostych, ale prze-
bieg kliniczny jest zwykle bardziej agresywny i z czestg penetra-
cjg do przestrzeni wewnatrzczaszkowej.

Trudno$ci diagnostyczne polegajg na réznicowaniu gtéw-
nie z glejakami n. Il. Diagnostyki réznicowej wymagajg réw-
niez sarkoidoza, chtoniak, hemangiopericytoma, oczodotowa
schwannoma, demielinizacyjne zapalenia n. ll, przerzuty nowo-
tworowe (4).

Patognomoniczng cechg dla oponiakdéw jest obecno$é
zwapnien w obrazie TK, ktére moga by¢ rozproszone lub da-
wac obraz ,szyn tramwajowych”, tzn. cewkowatego wzmoc-
nienia echogennego zwapnien w pochewkach n. Il. Inng cha-
rakterystyczng cecha jest wzmocnienie si¢ zmiany po podaniu
kontrastu, czego nie stwierdza si¢ w przypadku glejaka. Guzy
réznig sie takze ksztattem. Glejak ma wyglad wrzeciona lub
jest skrecony, oponiak jest ,,cewkowaty” i uwieziony w pogru-
biatych oponach jak w tubkach. Takie usztywnienie powoduje
ograniczenie ruchomosci gatek ocznych, najwigksze podczas
préby spojrzenia ku gérze, moze réwniez by¢ przyczyng dwo-
jenia (1).

Waznym badaniem diagnostycznym jest rezonans magne-
tyczny, ktéry pozwala na lepszg ocene penetracji zmiany rozro-
stowej do kanatu n. Il i do przestrzeni wewnatrzczaszkowe;j (4).
Rokowanie w obu chorobach jest podobne.

Rozpoznanie powinno by¢ postawione na podstawie obrazu
i przebiegu klinicznego oraz badan obrazujgcych USG, TK, MRI.
Biopsja moze by¢ mylaca, gdyz hiperplazja oponowa jest podob-
na w przypadku glejaka i ONSM (4).

U dorostych najczesciej stan kliniczny jest stabilny i nie wy-
maga leczenia. Jezeli po 3-12 miesigcach obserwacji stwierdza
sie progresje zmian przy zachowanej zadowalajacej ostrosci
wzroku, woéwczas zalecane jest leczenie. Postepowaniem z
wyboru jest tréjwymiarowa stereotaktyczna frakcjonowana

ISSN 0023-2157 Index 362646



Bareara CHipczyiiska, Mirostawa Gratek, AeNieszka Trzesicka, WouciecH Hautz, Krystyna Kanicowska, Dorota Kuimczak-Siaczka

radioterapia (3D SFR), ktéra polega na stosowaniu odpowied-
nio dawkowanej i celowanej wigzki promieni na pochewki n. Il.
Metode ocenia sie jako najbardziej skuteczng w zapobieganiu
$lepocie z powodu postepujacego przebiegu ONSM. Jest ona
pozbawiona powaznych powiktan ze strony narzadu wzroku i
moézgu, jakie obserwuje sie po zastosowaniu konwencjonalnej
radioterapii (4,6).

W przypadku agresywnego przebiegu ONSM, spotyka-
nego czesciej u dzieci niz u dorostych, w pierwszym etapie
wykonuje sie operacje neurochirurgiczng, ktéra ma znaczenie
paliatywne. W drugim etapie stosuje si¢ radioterapig, ktdrej
zadaniem jest zatrzymanie lub zahamowanie procesu rozrosto-
wego. Opisywane sg nawet przypadki poprawy ostrosci wzro-
ku (4).

Biopsja opony n. Il oka widzacego jest niebezpieczna z po-
wodu obfitego krwawienia oraz ryzyka utraty widzenia, poza
tym jej wynik moze by¢ mylgcy ze wzgledu na podobienstwo do
glejakow (4).

W przypadku naszej pacjentki obraz i agresywny prze-
bieg kliniczny sktonity do zastosowania dwuetapowego
leczenia: neurochirurgicznego z nastepowa radioterapia.
Wykonano réwniez biopsje, ktérej wynik potwierdzit rozpo-
znanie postawione na podstawie badania klinicznego i obra-
zowego.

Pomimo powiktania w postaci ograniczenia pola widzenia
w jedynym widzacym oku prawym, obserwuje sie zmniej-

szenie obrzeku tarczy n. Il oraz utrzymujacy sie petng ostro$é
wzroku.

Nieleczony oponiak osfonek nerwu wzrokowego u dzieci
czesto jest powodem $lepoty w wyniku postepujacego przebie-
gu klinicznego.

Rokowanie u dzieci jest gorsze niz u dorostych.
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