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daus augliy diferencijacija.

Santrauka

Straipsnyje pateikiamas reciau pasitaikantis neti-
pinés retinoblastomos su issiséjimu j priekine akies
kamerq klinikinis atvejis. Taip pat aptariama reti-
noblastomos etiologija, klinika, diagnostika ir dife-
rencinés diagnostikos reiksmé diagnozés nustaty-
mui.

IVADAS

Retinoblastoma tai dazniausiai pasitaikantis piktybinis
intraokulinis navikas tarp vaiky. Jis i8sivysto i§ nebrandziy
tinklainés lgsteliy - retinoblasty. Retinoblastomos papli-
timas yra nuo 1/15 000 iki 1/18 000 naujagimiy [1]. Pa-
saulyje diagnozuojama 5000 naujy retinoblastomos atvejy
per metus. Nuo 25 proc. iki 35 proc. atvejy diagnozuoja-
ma abipusé retinoblastoma [1]. Diagnozé vienpusio atve-
jo metu vidutiniS$kai nustatoma apie 2 gyvenimo metus,
abipusio atvejo - iki pirmyjy gyvenimo mety [2]. Naujy
retinoblastomos diagnostikos ir gydymo metody atsiradi-
mas padidino iSgyvenamuma nuo 5 proc. 1896 metais iki
81 proc. 1967 metais [2]. Vietinio gydymo (krioterapijos,
fotokoaguliacijos, brachiterapijos radioaktyviyjy metaly
plokstelémis) taikymas kartu su intravenine chemoterapija,
esant pradinéms retinoblastomos stadijoms, sudaro salygas
iSsaugoti ne tik akj, bet ir regg. Naujausiy gydymo metody,
tokiy kaip citostatiky (Melfalano) suleidimas j aking arteri-
ja ar j stiklakiinj jgalina iSsaugoti ne tik gyvybe, bet ir akies
obuolj, o kartais ir rega, esant paZzengusioms retinoblasto-
mos stadijoms.

Svarbig vieta uzima retinoblastomos diferenciné dia-
gnostika. Kartais tik patologinis tyrimas jgalina nustatyti
tikslia diagnoze. Siame straipsnyje apraSytas klinikinis
atvejis parodys patologinio tyrimo reik§me retinoblasto-
mos diferencinei diagnostikai.

Retinoblastomos etiologija, klinika ir diagnostika. Re-
tinoblastomos etiologija néra iki galo iSaiskinta. 6 procen-
tai naujy iSaiSkinamy atvejy yra paveldimi, o 94 procentai
— sporadiniai [1]. Knudson su bendraautoriais nustaté, kad
retinoblastomai i$sivystyti reikalingos 2 chromosominés
mutacijos [4]. Paveldimos retinoblastomos atveju pirmas
pazeidimas yra lytiniy Igsteliy mutacija, antras pazeidimas

yra somatiniy tinklainés lIgsteliy mutacija [5]. Tuo tarpu
sporadinés retinoblastomos atveju pazeidimai yra tik soma-
tinése tinklainés lgstelése. Retinoblastomos genas lokali-
zuojasi 13 chromosomos ilgajame petyje (13q) ir i$sivysto,
kai jvyksta 13q delecija [5].

Retinoblastomos pozymiai ir simptomai priklauso nuo
ligos stadijos ir placiai varijuoja. Dazniausiai pasireiskian-
tys retinoblastomos pozymiai ir simptomai yra: leukokori-
ja — 56 procentai atvejy; Zvairumas - 20 procenty atvejy;
raudona skausminga akis — 7 procentai atvejy; pablogéjusi
rega — 5 procentai atvejy; akiduobés uzdegimas — 3 pro-
centai atvejy; vienpusis vyzdzio i$siplétimas — 2 procentai
atvejy; skirtinga rainelés spalva ir kraujas priekinéje kame-
roje - po 1 procentai atvejy; 3 procentais atvejy retinoblas-
toma nustatoma atsitiktinai [6].

Retinoblastomos diagnozé nustatoma naudojant ne-
tiesioginés ir tiesioginés oftalmoskopijos metodus, ultra-
garsinj tyrima, kompiuterinés ir branduolinio magnetinio
rezonanso tomografijos tyrimo metodus. Jie ypac svarbiis
jvertinant ligos i$plitimo laipsnj, kuris svarbus pasirenkant
gydyma.

Histopatologiniai radiniai. Blogai diferencijuotas reti-
noblastomas sudaro mazos ir vidutinés apvalios Igstelés su
dideliais hiperchromatiniais branduoliais ir citoplazmos su
mitoziniais elementais. Gerai diferencijuotas retinoblasto-
mas sudaro rozetés ir fleuretés, kurios gali buti jvairiy tipy.
Flexner-Wintersteiner rozetes apibtidinamos kaip stulpe-
liais arba aplinkui pagrindinj spind;j i$sidésciusios lastelés.
Tai yra labai blidinga retinoblastomai, tac¢iau gali biiti ran-
dama ir meduloepiteliomos - kito akies vidaus auglio —
atveju. Homer Wright rozetés sudarytos i§ lasteliy, iSsidés-
&iusiy aplink centrinj neuroraumeninj rezginj. Sios rozetés
taip pat gali biiti randamos neuroblastomos, meduloepepi-
teliomos ir meduloblastomos atvejais. Pseudorozetés tai
lastelés, kurios i$sidésto aplink kraujagysles. Fleuretés yra
i$ eozinofiliniy auglio elementy sudarytos lastelés su kriau-
$és formos eozinofilinémis ataugomis, prasiskverbianéio-
mis per poréta membrang. Rozetés ir fleuretés rodo, kad
auglio lastelés diferencijuojamos pagal fotoreceptorius.
Taip pat gali biti randami bazofiliniai depozitai [1]. (1, 2
paveikslai).

Gydymo metodikos. Siuo metu retinoblastoma, priklau-
somai nuo ligos stadijos, gydoma intraveninés chemore-
dukcijos, krioterapijos, termoterapijos, fotokoaguliacijos,
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brachiterapijos, iSorinés radioterapijos, enukleacijos meto-
dais. Paskutiniais metais pradéta taikyti citostatiky suleidi-
mas ] aking arterijg arba stiklakiinj, Topotekano suleidimo
periokuliariai metodai padidino galimybe iSsaugoti ne tik
akj, bet ir rega.

Diferenciné diagnostika. D¢l specifinio retinoblasto-
mos gydymo labai svarbi yra diferenciné diagnostika. Sj
navika reikia diferencijuoti su pirminiu persistuojanciu sti-
klakainiu, Coat’s liga, akiy toksokaroze, kitais akies vidaus
navikais, taip pat eile kity akiy ligy, kuriy metu gali bati
panasiis retinoblastomai simptomai [7].

Lietuvos Vézio Registro duomenimis, miisy Salyje dia-
gnozuojama 1-2 nauji atvejai per metus.

Darbo tikslas: pateikti reciau pasitaikant]j retinoblasto-
mos atveji, parodant patologinio tyrimo reikSme diagnozés
nustatymui.

TYRIMO OBJEKTAS IR METODAI

5 mety mergaité kreipési i Vaiky ligoninés konsulta-
cing poliklinikg dél pablogéjusio matymo kaire akimi,
protarpinio akies paraudimo, dazniau rytais, ir judriy, ap-
valiy rutuliuky akies viduje. Minéti skundai pirma karta
pasireiské pries 1 ménesj, rutuliukai pastebéti pries ke-
lias dienas. PrieS ménesj buvo kreiptasi | Seimos gydyto-
ja ir buvo paskirti Gentamicino 0,3 procenty lasai i kairg

1 paveikslas. Retinoblastomos
histologinis preparatas. Flexner
—Wintersteiner rozetés

2 paveikslas Meduloepiteliomos
histologinis preparatas. Homer —
‘Wright rozetés

3 paveikslas. Priekinio akies se-
gmento fotografija. Judris ru-
tuliukai kairéje akyje priekinés
kameros lateralinéje puséje

4 paveikslas. Priekinio akies se-
gmento fotografija. Judris ru-
tuliukai kairéje akyje priekinés
kameros medialinéje puséje

akj 3 kartus dienoje, taciau akies paraudimas nesumazéjo.

Regos astrumas kaire akimi buvo Sviesos jutimas su
neteisinga projekcija, deSinés akies 1,0. Intraokulinis spau-
dimas, iSmatuotas Schiotz tonometru, kairés akies buvo 40
mm Hg stulpelio, desinés akies — 17,3 Hg stulpelio. Tiriant
biomikroskopu, kairéje akyje priekinéje kameroje stebimi
balksvi judrts rutuliukai, kurie keité padétj, priklausomai
nuo zvilgsnio krypties (3,4 paveikslai). Uz lesiuko, desiné-
je puséje, stebétas didelis pilk§vas darinys, apimantis visa
stiklaktinio ertme. Tinklainé neapzitirima dél pakitimy sti-
klaktinyje (5 paveikslas). Atlikus utragarsinj tyrima, rastas
didelis kompaktiskas darinys, uzpildantis visg stiklakiinio
ertme (6 paveikslas). Atlikus branduolinio magnetinio re-
zonanso tomografija, rastas 12*10*7 mm dydzio darinys
kairéje akyje be paraudimo (7 paveikslas). Intrasmegeniniy
patologiniy pakitimy nerasta. IStyrus vidaus organus echos-
kopiskai — pakitimy nerasta. Bendras kraujo tyrimas buvo
normos ribose. Tirtos imunoglobuling M ir G dél tokso-
plazmozes ir toksokarozés koncentracijos kraujo serume
nevirsijo normos riby.

Akies nuotraukos, branduolinés magnetinés tomografi-
jos ir ultragarsinio tyrimy nuotraukos (3,4,5,6,7 paveiks-
lai) buvo nusiystos labai patyrusiems uzsienio akiy onko-

5 paveikslas. Priekinio akies se-
gmento fotografija Darinys kai-
réje akyje, deSinéje stiklakiinio
ertmés puséje

6 paveikslas. Kairés akies ultragar-
sinis tyrimas.Kompakti§kas dari-
nys, uzpildantis visa stiklakiinio
ertme su antrine tinklainés atSoka

Branduolinés

7 paveikslas.
magnetinés tomografijos nuo-

8 paveikslas. Krumplyno medulo-
epitelioma. Auglio masés priekinéje
trauka. Patologinis darinys akies kameroje
kairéje akyje medialinéje pu-

séje
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9 paveikslas. Ligonés pasalintos akies histologinis preparatas. MaZos
rozetés ir fleuretés

logams diagnozei patikslinti, taciau nei vienas jy negaléjo
tiksliai atsakyti, koks tai darinys. Ivertinus tyrimus, gydy-
mui buvo pasirinktas akies obuolio pasalinimas su akiduo-
bés endoprotezavimu.

Atlikus patologinj tyrima, rasta: akies obuolio tinklaing,
krumplyna, prieking akies kamerg infiltruoja smulkiy ap-
valiy lasteliy kompaktiskos struktiiros, zidiniskai formuo-
janc¢ios perivaskulines pseudorozetes, rozetes, fleuretes.
Gausilis nekrozés plotai, apoptozés, limfovaskuliné inva-
zija nestebima.(paveikslai). Galutiné patologiné diagnozé:
blogai diferencijuota retinoblastoma PT3B. Atvejo tyrimo
nuotraukos konsultuotos https://www.ipath-network.com
tinklapyje, 2 patyre patologai patvirtino diagnoze.

DARBO REZULTATY APTARIMAS

Kai kuriais atvejais gana sudétinga nustatyti tikslig
diagnoze, remiantis tik klinikinio tyrimo duomenimis.
Retinoblastomos pozymiai, tokie kaip satelitai priekine-
je kameroje, gali biiti ir kito akies vidaus auglio — krum-
plyno meduloepiteliomos (8 paveikslas) atveju. Atliekant
akies echoskopija, taip pat negalima tiksliai jvertinti aug-
lio tipo. Tik patologinio tyrimo déka buvo nustatyta tiksli
diagnozé. Meduloepiteliomai yra budingi cistiniai intar-
pai ir neuroblastinés Homer — Wright rozetés, o retino-
blastomai yra budingos pseudorozetés, fleuretés ir mazos
Flexner-Wintersteiner rozetés. (9 paveikslas), kas ir buvo
rasta Siuo atveju.

Meduloepiteliomos atveju metastazés yra ypac retos, o
retinoblastomos atveju tiek artimos, tiek tolimosios metas-
tazés yra daznesnés. Tikslig diagnoze yra svarbu nustatyti
dél metastaziy prognozavimo.

Kai kuriais atvejais patologinis tyrimas turi didele
reik§me diagnozei nustatyti.
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ATIPICAL RETINOBLASTOMA. CASE REPORT

Dalia Krivaitiené, Donata Montvilaité, Saloméja Ignotiené

Summary

Key words: retinoblastoma, meduloepitelioma, diferential diagnosis
of intraocular tumors.

We present an atipical case of retinoblastoma. 5-year-old girl pre-
sented with a decrease of visual acuity and white — greyish balls in the
anterior chamber. A mass in the vitreous cavity could be seen at slit-lamp
examination. Ultrasound revealed a huge compact lesion, harbouring
almost the whole vitreous cavity. Such findings could be seen in medu-
lioepitelioma also. The eye was enucleated. Histopathologic evaluation
showed rosetes, fleuretes and Flexner-Wintersteiner rosettes were seen.
Those findings are tipical for retinoblastoma. In summary, histopatholo-
gic examination can be very helpful to make the right diagnose.
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