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Summary:

Aim: Pheochromocytoma is a tumor secreting katecholamins, it occurs in different age, rarely in children. The

disorder coexists with malignant arterial hypertension. We present a case of patient with ophthalmic alterations in

the course of pheochromocytoma.

Material and methods: In 12-year old boy operated on pheochromocytoma full ophthalmic examination, fluorescent

angiography and ERG were performed.

Results: We found decreased visual acuity, hypertensive retinopathy and the scotopic and fotopic ERG alterations.
Conclusions: Hypertensive retinopathy in the course of pheochromocytoma could be the first symptom of the
disease, especially in children. The earlier this disorder is diagnosed and operated on, the better is the prognosis

for health and regression of retinal findings.
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Nadcisnienie tetnicze ztosliwe wystepuje niezwykle rzadko, bo
zaledwie u 0,1% populadji dzieci i mtodziezy, z tego niespetna 2%
pacjentéw pediatrycznych cierpi na nadcisnienie o podfozu endo-
krynologicznym (1,2). Pheochromocytoma jest guzem wydzielajg-
cym katecholaminy, ktére powodujg objawy nadci$nienia ztosliwe-
go. Wystepuje niezwykle rzadko u dzieci (3,4,5).

Opis przypadku

Chtopiec w wieku lat 10 (z wywiadu: u ojca stwierdzono naczy-
niak olbrzymi twarzy, u brata babci ze strony ojca — naczyniak war-
gi) zostat przyjety na Oddziat Choréb Oczu Wojewodzkiego Szpitala
Zespolonego w Biatymstoku z powodu wystepujacych od kilku dni
zaburzen ostrosci wzroku, wymiotéw, sennosci, boléw gtowy i sta-
néw podgorgczkowych. W trakcie hospitalizacji stwierdzono wyso-
kie wartosci cisnienia tetniczego 200/100 mmHg, na dnie oczu IV
stopien retinopatii nadcisnieniowej, a takze encefalopatie nadci-
$nieniowa.

Badanie okulistyczne w czasie przyjecia: Vod = 5/50 knp.,
Vos = 5/50 knp. W odcinku przednim nie zaobserwowano
odchylent od normy. Oftalmoskopowo na dnie oczu stwierdzono:
tarcze n. Il uniesione, przekrwione, o zatartych granicach; naczy-
nia zylne poszerzone z objawami ucisku na skrzyzowaniach
naczyn; w okolicy peczka tarczowo-plamkowego oraz na obwo-
dzie siatkowki liczne ogniska miekkie; w plamce zmiany uktada-
jace sie w figure gwiazdzista. Na podstawie obrazu dna oczu
rozpoznano w obojgu oczach retinopatie nadcisnieniowg IV stop-
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nia (ryc. 1). Ze wzgledu na stan ogolny pacjenta nie wykonano
angiografii fluoresceinowej.

Po wykonaniu KT gtowy i wykluczeniu guza OUN (stwierdzono
jedynie ogniska niedokrwienne mdzgu) pacjenta skierowano na
Oddziat Dzieciecy Wewnetrznego Wojewddzkiego Szpitala Zespolo-
nego w celu diagnostyki w kierunku guza jamy brzusznej. W bada-
niach dodatkowych w USG jamy brzusznej z Dopplerem stwierdzo-
no dobrze unaczyniony, rozlegty guz w prawym podbrzuszu nad
pecherzem moczowym. Po zastosowanym leczeniu hipotensyjnym
(Cordafen co 4 godz. 5 mg) uzyskano wartosci cisnienia tetniczego
rzedu 140/100 mmHg, 150/95 mmHg. Chfopiec w stanie og6lnym
dobrym zostat przekazany do Kliniki Onkologii Dzieciecej AMB
w celu dalszej diagnostyki, leczenia onkologicznego i przygotowa-
nia do zabiegu operacyjnego. Na podstawie obrazu klinicznego
oraz wynikéw badan dodatkowych, takich jak: podwyzszony
poziom katecholamin w dobowe] zbiérce moczu, obraz KT, USG
z dopplerem jamy brzusznej, scyntygrafia catego ciata MIBC, rozpo-
znano wstepnie guz chromochtonny.

Po odpowiednim 2-tygodniowym przygotowaniu anestezjolo-
gicznym (o — blokery oraz B — blokery) chtopiec zostat poddany
zabiegowi operacyjnemu catkowitego usuniecia guza w Klinice Chi-
rurgii Dzieciecej AMB. Badanie histopatologiczne potwierdzito wstep-
ne rozpoznanie — Pheochromocytoma z cechami ztosliwosci. Pacjenta
przeniesiono z powrotem do kliniki onkologii w celu dalszej diagno-
styki i monitorowania cisnienia tetniczego. W ciggu kolejnych 20
miesiecy chtopiec byt wielokrotnie hospitalizowany w Klinice Onkolo-
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Ryc. 1. Retinopatia nadcisnieniowa IV stopnia na dnie obojga oczu w momencie rozpoznania nadci$nienia ztosliwego w przebiegu guza chromochtonnego.

Fig. 1.

gii AMB w celu kontroli po leczeniu operacyjnym, miaf réwniez wyko-
nywane kilkakrotnie cyfrowe zdjecia dna oczu w fundus kamerze.

Z uwagi na mozliwos¢ wspdtistnienia pheochromocytoma
z zespotem von Hippel — Lindaua, MEN 2 — mnogga gruczolakowa-
toscig endokrynng typu 2. (6) oraz nerwiakowtokniakowatoscia
typu 1. (7) wystano krew na badania genetyczne do Katedry i Zakfa-
du Genetyki i Patomorfologii AM w Szczecinie. Badania wykluczyty
mutacje w obrebie genéw VHL, NF1 oraz RET1.

Osiem miesiecy po zabiegu operacyjnym stwierdzono: Vod =
5/12 knp., Vos = 5/25 knp. Dno oczu miato nastepujace cechy: tar-
cze n. Il bladorézowe, ptaskie o granicach wyraznych. Naczynia
siatkéwkowe byty prawidtowe. W obrebie peczka tarczowo-plamk-
owego oraz w plamkach stwierdzono duze zéftawe ogniska z prze-
grupowaniami barwnika dookofa. Angiografia fluoresceinowa
wykazata we wszystkich fazach naczyniowych prawidtows fluore-
scencje naczyn siatkéwki i naczynidwki bez cech patologicznego
przecieku naczyniowego.

Po uptywie 22 miesiecy od zabiegu chfopiec jest w stanie ogél-
nym dobrym bez objawdéw klinicznych choroby, ci$nienie tetnicze
oraz poziom katecholamin w DZM sie znormalizowaty. Pacjent

Hypertensive retinopathy (IV grade) at the moment of diagnosis of malignant hypertension in the course of pheochromocytoma.

pozostaje pod stala opiekg onkologiczng, poradni chirurgicznej,
neurologicznej i okulistycznej.

W badaniu okulistycznym z odchyler od normy stwierdzono:
Vos = 5/16 knp. (Vod = 5/5,5 sc.) oraz na dnie oka lewego w obre-
bie peczka tarczowo-plamkowego drobne zéttawe ogniska otoczo-
ne delikatnymi zmarszczkami siatkdwki; w plamce obojga oczu
przegrupowania barwnika, w OL drobne zmiany bliznowate (ryc.
2). Badanie FERG wykazafo zaburzenia w odpowiedzi skotopowej
i fotopowej: zarejestrowano nieznacznie zredukowang odpowiedz
precikowa, czopkowo-precikowa oraz skotopowe potencjaty oscyla-
cyjne, a takze obnizong odpowiedz czopkowg i wygaszone ERG po
stymulacji bodZzcem migoczacym.

Whnioski

1. Obraz retinopatii nadci$nieniowej w przebiegu guza chromo-
chfonnego moze by¢ pierwszym objawem tej choroby, szczegél-
nie u dzieci.

2. Im wczesniej schorzenie zostanie rozpoznane i wykonany
zabieg operacyjny, tym bardziej pomysine jest rokowanie co do
zycia i regresji zmian siatkéwkowych.

Ryc. 2. Dno oczu 22 miesigce po operacji usunigcia guza chromochtonnego (w okolicy plamkowej oraz w peczku tarczowo-plamkowym drobne zéftawe ogniska).

Fig. 2.

Fundus appearance 22-month after operation of pheochromocytoma (small yellow lesions in the macula and in the papillo-macular bundle).
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Tematy gtowne:

e Monitorowanie jaskry — diagnostyka, optymalny dobor lekow, zabiegi laserowe

i chirurgiczne.
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Wspotczesna diagnostyka chorob narzadu wzroku wsparta technikami

komputerowymi.
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