Choristoma narzadu wzroku u dzieci

Choristoma of visual organ in children
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Purpose: The aim of this study was to present the clinical and histopathological characteristics of choristoma tumors of the eye
in children and to estimate the surgical treatment.

Material and methods: The study comprised 23 children with choristoma of visual organ including 10 girls (43.5%) and 13 boys
(56.5%) in age between 2 months and 16 years, hospitalized in Department of Pediatrics Ophthalmology between 1999 and
2005. Complete ophtalmological examination and ultrasonography of eyeballs and orbital cavity was performed. In each case
surgical procedure was implemented and the operated neoplastic changes were verified histopathologically.

Results: The tumors were placed within the eyeball in 10 children (43.5%) including corneal limbus placement in 4 children
(40%), epibulbar placement with orbital cavity penetration in 5 children (50%) and one patient was diagnosed with lacrimal
caruncule tumor (10%). Periorbital choristoma was diagnosed in 13 children (56.5%), while in 9 of them (69.2%), the tumor
was placed within the upper lid and in case of 3 (23.1%), the tumor crossed orbital cavity septum and in one patient (7.6%)
penetrated towards temporal cranial fossa. The eyeball tumors were entirely removed in 6 children (60%). In 4 children (40%)
the surgical procedure was limited to excision of anterior parts of the changes protruding to the orbital cavity. The excision of
palpebral, palpebral—orbital and palpebral—cranial tumors was complete (100%). Histopathological examination showed dermo-
ids in 17 children (73.9%), including epidermal cyst in 13 patients (76.5%) and dermoid cyst in 4 patients (23.5%). Additionally,
dermolipoma tumors were diagnosed in 6 children (26.1%).

Conclusions: Choristoma tumors are characteristically placed within the organ of vision and have characteristic clinical picture.

Summary:

Both therapeutic and cosmetic results of surgical treatment of choristoma in children were satisfactory.
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Guzy narzadu wzroku u dzieci mogg mie¢ charakter wrodzony,
z manifestacjg objawéw klinicznych we wczesnym okresie dziecif-
stwa (1). tagodne guzy o typie choristoma (choristia, odpryskow-
ce) sg rezultatem sekwestraciji ektodermy lub /i mezodermy z po-
wierzchni embrionu, z jej przemieszczeniem pod skore przez ptodowe
linie zamknigcia kosci (2). W nastepstwie tego procesu dochodzi
do rozrostu prawidiowej, w pefni zréznicowanej tkanki w miejscu,
w ktérym ona fizjologicznie nie wystepuje. Choristoma moga zawie-
ra¢ elementy ektodermy (komérki nabtonkowe, skérne, nerwowe,
miesni gtadkich, gruczotéw tzowych, potowych i tojowych, wiosy,
rzadziej zeby) oraz mezodermy (komérki widkniste, ttuszczowe, na-
czynia krwiono$ne, chrzastka), potaczone w réznych proporcjach.
Patomorfologicznie rozpoznawane sg cztery typy guzow, tj. skérzak
(dermoid), skérzako-ttuszczak (dermolipoma), choristoma jednotkan-
kowa (single tissue) i choristoma zlozona (complex choristoma) (3).
Dermoidy zawierajace w swojej strukurze przydatki skéme tworzg
torbiele skdrzaste (cystis dermoidalis), a torbiele naskdrkowe (cystis
epidermalis) pozbawione sg tych przydatkow (4).

Choristoma sg jednymi z cze$ciej wystepujacych guzéw fa-
godnych narzadu wzroku u dzieci (5,6).

Rozwijajg sie one jedno- lub obuocznie. Mogg by¢ poje-
dyncze lub mnogie (7,8,9).

choristoma, obraz kliniczny, leczenie, rozpoznanie histopatologiczne, dzieci.
choristoma, clinical picture, treatment, histopathological diagnosis, children.

Celem pracy jest kliniczna i histopatologiczna charakte-
rystyka guzéw narzadu wzroku o typie choristoma oraz oce-
na ich leczenia.

Materiat i metody

Sposrdd ogdtu 73 dzieci z guzami fagodnymi narzadu wzro-
ku, hospitalizowanych w Klinice Okulistyki Dziecigcej UM w to-
dzi w latach 1999-2005, analizg objeto 23 pacjentéw ze zmia-
nami typu choristoma, w tym 10 dziewczynek (43,5%) i 13
chtopcéw (56,5%) w wieku od 2 miesiecy do 16 lat (Srednia
wieku 5,2 roku). U wszystkich chorych zebrano wywiady doty-
czace przebiegu cigzy i rodzinne w kierunku choréb nowotwo-
rowych oczu. Wykonano badanie okulistyczne uwzgledniajace
ocene aparatu ochronnego, przedniego i tylnego odcinka oczu,
ruchomos$¢ gatek ocznych i refrakcje. Przeprowadzono badanie
ultrasonograficzne gatek ocznych i oczodotéw. We wszystkich
przypadkach zastosowano leczenie chirurgiczne, a operowane
zmiany poddano weryfikacji histopatologicznej.

Wyniki
Guzy o typie choristoma stanowity 31,5% ogétu tagodnych
zmian nowotworowych narzadu wzroku. U wszystkich dzieci
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guzy rozwijaly sie jednoocznie i jednoogniskowo. Wywiad ro-
dzinny przeprowadzony w analizowanej grupie chorych w kie-
runku anomalii rozwojowych i choréb nowotworowych oczu byt
negatywny. Cigza przebiegata prawidtowo u matek 22 dzieci,
jedno dziecko urodzone byto przedwcze$nie w 26. tygodniu cig-
zy. Nie stwierdzono innych towarzyszacych wad rozwojowych
i schorzen oczu.

Choristoma umiejscowione byty w obrebie gatki ocznej u 10
dzieci (43,5%), w tym w rabku rogéwkowo-twardéwkowym
— u 4 dzieci (40%), nagatkowo z penetracjg do oczodotu — u 5
dzieci (50%), a u jednego pacjenta stwierdzono guz migska tzo-
wego (10%). Zmiany powiek, powiekowo-oczodotowe i powie-
kowo-czaszkowe rozpoznano u 13 dzieci (56,5%) (tab. I).

Choristoma rgbka rogéwkowo-twardéwkowego manifesto-
wata sige klinicznie w postaci kremowego, dobrze odgraniczone-
go i nieprzesuwalnego okragtego tworu wielkosci od 4 mm do
7 mm, zlokalizowanego gtéwnie w obrebie spojowki gatkowej

i obejmujacego przyrgbkowa czes$¢ rogéwki. U dwojga pacjen-
tow (50%) na powierzchni nowotworu stwierdzono obecno$é
wiosdw. U wszystkich dzieci obserwowano pasmo nacieczenia
istoty wtasciwej rogdwki na obrzezu guza. Zmiany obejmowaty
kwadranty skroniowe gatki ocznej, tj. skroniowy dolny u 3 dzie-
Ci (75%) oraz skroniowy gérny u 1 dziecka (25%). U wszystkich
pacjentdw guzy rabka rogéwkowo-twardéwkowego obserwo-
wane byly od urodzenia. Leczenie chirurgiczne podejmowano
najczesciej w pierwszym roku zycia dziecka (75%). Guzy usunig-
to z marginesem zdrowych tkanek, z zastosowaniem kriopeksji
w lozy pooperacyjnej. Badanie histopatologiczne potwierdzito
kliniczne rozpoznanie dermoidu. W dalszej obserwacji stwier-
dzono przyrabkowe przymglenie rogéwki w okolicy pooperacyj-
nej, niemajgce wpltywu na ostro$¢ widzenia. Nie stwierdzono
niezborno$ci rogéwkowe;.

Nagatkowe zmiany typu choristoma przyjmowaty postac
rozlegtych, zéttawych, miekkich, podspojéwkowych mas,

Wycigcie guza (rok zycia) — liczba przypadkéw
Age (years) at surgery — number of cases

< 1. rok zycia
< 1 year of age

1.-10. rok zycia
1- 10 years of age

>10. rok zycia
>10 years of age

Choristoma rabka rogéwkowo-twardéwkowego

Choristoma nagatkowo-oczodotowa
Epibulbar and intraorbital choristoma

2 1 2

Choristoma of lacrimal caruncule

Rozpoznanie Liczba dzieci = Pte¢ - liczba przypadkéw
histopatologiczne Number of | Gender — number of cases
Histopathologic children
diagnosis Dziewczynki Chtopcey
Girls Boys
Limbal choristoma
Torbiel naskérkowa 3 9 1
Epidermal cyst
Torbiel skdrzasta 1 1 B
Dermoid cyst
Skorzako-ﬂuszczak 5 3 9
Dermolipoma
Choristoma migska tzowego
Torbiel naskérkowa 1 B 1
Epidermal cyst
Choristoma powieki
Choristoma of the eyelid
Torbiel naskérkowa 6 9 4

Epidermal cyst

Torbiel skorzasta
Dermoid cyst

Skorzako-ttuszczak
Dermolipoma

Choristoma powiekowo-oczodotowa, choristoma powiekowo-czaszkowa
Eyelid and orbital choristoma, eyelid and cranial choristoma

Torbiel naskérkowa

Epidermal cyst . U 2

Torbiel skérzasta
Dermoid cyst

Tab. I.
Tab. L.

Choristoma narzadu wzroku u dzieci.
Choristoma of visual organ in children.
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wypetniajgcych przylegty gérny i dolny zatamek spojéwkowy,
obejmujacych dwuptatowo oba kwadranty skroniowe. U dwoj-
ga dzieci stwierdzono uwypuklenie powieki gdrnej ponad
zmiang. U wszystkich pacjentéw guz wnikat poza przegrode
oczodotowa. Nie byto ograniczenia ruchomosci gatek ocznych.
Rozwéj guzéw nagatkowych u 3 dzieci (60%) przypadat na
okres migdzy 6. a 14. rokiem zycia, a u pozostatych dwojga
pacjentéw (40%) zmiany pojawity sig po urodzeniu. Zabieg chi-
rurgiczny pozwolit na catkowitg resekcje guza u jednego dzie-
cka (20%). U pozostatych pacjentéw (80%) usunigto przednig
cze$¢ zmiany nagatkowej, ktéra drazyta do gtebszych czesci
oczodotu. W badaniu histopatologicznym rozpoznano zmiany
o charakterze skorzako-ttuszczaka. W dalszej obserwacji nie
stwierdzono zadnych powiktan.

Choristoma o typie skérzaka stwierdzono ponadto w obrebie
mieska fzowego u 14-letniego pacjenta. Guz byt dobrze odgrani-
czony, zéttawy, przesuwalny. Zmiane usunieto w cato$ci wraz
z migskiem tzowym.

Choristoma okolicy okotooczodofowej umiejscowione byty
ponizej tuku brwiowego, obejmujac cze$¢ skroniowg powie-
ki gornej u 12 dzieci (92,3%), a cze$¢ nosowa powieki (7,7%)
— u jednego pacjenta. Guzy byly otorbione, okragte, gladkie
i niebolesne, przesuwalne u 7 dzieci (53,9%), a nieruchome
u 6 pacjentow (46,1%). U 7 dzieci (53,9%) zmiany pojawity sie
w pierwszych miesigcach zycia, a u pozostatych 6 pacjentéw
(46,1%) byly rozpoznane miedzy 4. a 16. rokiem zycia. Guzy po-
wiekszaty sie wraz z wiekiem dziecka i w chwili operacji mia-
ty wymiary od 8 mm do 22 mm $rednicy. U wszystkich dzieci
zmiany wycieto w cato$ci wraz z torba. Sr()doperacyjnie stwier-
dzono zro$nigcie guzéw z okostng ko$ci jarzmowej u 6 dzieci
(46,1%), z zagtebieniem w obrebie kosci jarzmowej — u dwojga
z nich, a guz potozony w gtebokim wyztobieniu w kos$ci jarzmo-
wej, drazacym do dotu skroniowego czaszki — u jednego pa-
cjenta (7,7%). U 3 dzieci (23,1%) zmiany przekraczaty przegrode
oczodotowa i taczyly sie z ciatem ttuszczowym oczodotu. W ba-
daniu histopatologicznym guzéw okolicy okotooczodotowej roz-
poznano skdrzaki u 12 dzieci (92,3%) oraz skdrzako-ttuszczaka
u jednego dziecka (7,7%).

Omowienie

Wsréd analizowanych przez nas guzéw tagodnych domino-
waty choristoma o typie dermoidu. Jest to zgodne z obserwa-
cjami innych autoréw (5,6).

Nagatkowe skdrzaki najczes$ciej umiejscawiajg sie w rgbku ro-
géwkowo-twardéwkowym (10). Guzy ujawniajg sie jako zmiany
izolowane badZ towarzyszace zespotowi Goldenhara. Zazwyczaj
sq pojedyncze i obejmujg cze$¢ skroniowa rogéwki (11), co po-
twierdzaja wyniki naszych badan. Rzadziej wystepujg mnogie lub
rozlegte choristoma rogdwki, ktére czesto wspétistniejg z liczny-
mi wadami rozwojowymi, w tym ze szczeling powiek, siatkéwki
i naczyniéwki, matooczem, zanikowa teczéwka i zaéma wrodzong
(8,12). Najczestszymi przyczynami obnizenia ostro$ci wzroku sg
indukowana przez rozrost guza niezborno$¢ lub niedowidzenie,
zwiaszcza w nastepstwie zajecia centralnej cze$ci rogdwki. U ob-
serwowanych przez nas dzieci dermoidy obejmowaty powierz-
chowne warstwy obwodowej czesci rogéwki, nie uszkadzaty bto-
ny Descemeta i nie wptywaly na refrakcje. Petnoscienne skorzaki
rogéwki wymagaja keratoplastyki penetrujgce;j (3).

Choristoma umiejscowione w skroniowej, podspojéwkowe;j
czesci gatki ocznej najczesciej nalezg do zmian o typie skodrza-
ko-ttuszczakéw (13), co potwierdzity réwniez nasze badania.
Rozrost dermolipoma moze by¢ izolowany badz towarzyszy cho-
robom ukfadowym przebiegajagcym z zaburzeniami kostnienia
twarzoczaszki. Masa guza wypetnia sklepienia worka spojéow-
kowego, najczesciej zatamek goérny, i drazy do oczodotu, w sa-
siedztwie mig$nia prostego bocznego lub gruczotu tzowego. Nie
powoduje na ogdt zaburzen funkcjonalnych (zez, zespét suchego
oka). Sporadycznie jest przyczyng ucisku na gatke oczng badz
rozwoju astygmatyzmu. Dominujace znaczenie w kwalifikacji do
dziafan chirurgicznych majg rozmiary guza i wzgledy kosmetycz-
ne. Zakres operacji zwykle ogranicza si¢ do wyciecia przedniej
cze$ci zmiany. Doszczetne usunigcie moze uszkodzi¢ struktu-
ry wewnatrzoczodotowe i nie jest konieczne, poniewaz rzadko
dochodzi do odrostu guza (9). Przyjecie przez nas podobne;j,
oszczedzajacej strategii leczenia chirurgicznego pozwolito unik-
ng¢ powikfan pooperacyjnych.

Najczesciej spotykanym umiejscowieniem dermoidéw na-
rzadu wzroku jest oczodoét i okolica okotooczodotowa (4,5,14).
Guzy ujawniaja sie na ogét przed 3. rokiem zycia, ale poczatek
ich wzrostu przypada miedzy 3. a 5. tygodniem zycia ptodo-
wego. Nieprawidiowa implantacja ektodermy w tym okre-
sie jest przyczyng typowej lokalizacji dermoidéw, najczesciej
w gérnej skroniowej czesci oczodotu, w zespoleniu ze szwem
czotowo-jarzmowym, lub znacznie rzadziej w gdrnej nosowe;j
czesci oczodotu, w zespoleniu ze szwem czotowo-nosowym
(15). Guzy charakteryzujg sie powolnym wzrostem i zwykle nie
powodujg zadnych funkcjonalnych zaburzen. Jednak ich pro-
gresja moze by¢ nie do przewidzenia, z nastepczg deformacja
i erozjg kosci oczodotu, a w konsekwencji z przemieszczeniem
gatki ocznej, z zaburzeniami funkcji wydzielniczej gruczotu tzo-
wego, z uciskiem na mig$nie zewnatrzgatkowe i z dwojeniem.
W nastepstwie urazu okolicy oczodofowej lub samoistnie
moze doj$¢ do pekniecia torbieli i miejscowego stanu zapal-
nego (5). Bioragc pod uwage ewentualne powikiania progres;ji
zmian, w analizowanej przez nas grupie dzieci podejmowano
decyzje operacyjnego usunigcia guzéw okolicy okotooczodo-
towej w mozliwie krétkim czasie po rozpoznaniu, tj. u ponad
potowy pacjentéw w pierwszym roku zycia. Nie obserwowano
dysfunkcji powiekowych i ocznych zwigzanych z wczesnym
wycieciem guzéw, a blizny pooperacyjne byly zadowalaja-
co klinicznie maskowane. U cze$ci operowanych przez nas
pacjentéw stwierdzono zro$nigcie guza z okostng oczodotu.
Dotyczyto to zwtaszcza dzieci starszych, operowanych kilka
lat po klinicznym ujawnieniu sig zmian. Podobnie Ruszkowski
i wsp. (14) obserwowali w miejscu wystepowania dermo-
idéw, w okolicy czotowo-jarzmowej, czeste deformacje kost-
ne i zespolenia z okostng. Moga by¢ one nastgpstwem prze-
wlekiego, czesto bezobjawowego zapalenia wokét torbieli,
wywotanego przez zawarte w niej lipidy i keratyne. Zdaniem
Abou-Rayyah i wsp. (7) ponad %/, wycigtych torbieli wykazuje
w badaniu histopatologicznym rdézne stopnie zaawansowania
procesu zapalnego, a ryzyko rozwoju zmian zapalnych wzrasta
wraz z wiekiem. Autorzy zalecajg wczesne usuwanie dermoi-
déw, w okresie dziecinstwa. Zdaniem innych (5) wskazaniem
do operacji sg guzy powiek o rozmiarach przekraczajacych
8 mm $rednicy, a wyciecie dermoidéw przed 5. rokiem zycia
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dziecka pozwala unikngé przysztych deformacji kostnych w na-
stepstwie gwattownego powiekszania sig¢ zmian.

Whioski

Guzy typu choristoma majg typowe umiejscowienie w obre-
bie narzagdu wzroku i charakterystyczny obraz kliniczny.

Strategia leczenia chirurgicznego zalezna jest od usytuowa-
nia i rozlegto$ci zmian.

Zaréwno terapeutyczne, jak i kosmetyczne wyniki chirurgiczne-
go leczenia guzéw typu choristoma u dzieci sg satysfakcjonujace.
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