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Abstract

Introduction and purpose

Uveal melanoma is the most common primary intraocular malignancy in adults. Most of them
arise in the choroid and ciliary body, whereas 2-5 % of the cases are located to the iris.
Nevertheless, during the last few decades the incidence of this neoplasm has been increasing.
The aim of the study is to discuss the risk factors, clinical features and methods of diagnosis
and treatment of iris melanoma.

Description of the state of knowledge
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Iris melanomas vary in their shape, size, degree of pigmentation and clinical behavior and most
commonly present as a nodular tumor located in the lower temporal iris quadrant. This
localisation is linked to exposure to solar radiation, which among light-colored iris, skin color
and pre- existing iris naevus, is a risk factor for this malignancy. Gender predilection for the
development of iris melanoma is unclear, however, some studies indicate a predominance of
female patients. The most common clinical symptoms are growth of a pre-existing naevus,
detection of new, dark lesion, pain secondary to elevated I0OP and blurred vision. Due to
anterior location of this site of uvea, early diagnosis and treatment is possible. Slit-lamp
examination, gonioscopy, and ultrasound biomicroscopy (UBM) allow staging of the tumor to
guide the most appropriate treatment. As many primary iris lesions have a benign prognosis,
surgical resection or radiotherapy is efficient way of treatment and allows good local tumor
control.

Summary

Iris melanoma is least frequent of all uveal melanomas and usually presents as variably
pigmented, elevated, solitary lesion. When there is a clinical suspicion of malignancy slit- lamp
examination and UBM should be performed. When early diagnosed it can be successfully
treated.

Key words: iris; melanoma; uvea

Wstep

Czerniak btony naczyniowej gatki ocznej to najczesciej rozpoznawany nowotwor ztosliwy,
rozwijajacy si¢ w obrebie narzadu wzroku. Lokalizacja ta ustgpuje miejsca jedynie skorze,
stanowigc okoto 4% stawianych diagnoz [1,2]. W obrebie tgczéwki wystgpuje on rzadziej niz
w naczyniowce 1 ciele rzgskowym. Przednie potozenie tego odcinka btony naczyniowej,
umozliwia szybsza diagnoze¢ oraz rozpoczegcie leczenia w mniej zaawansowanym stadium
nowotworu, co w pordwnaniu z pozostatymi odcinkami, przektada si¢ na korzystny wynik
terapii 1 lepszg jako$¢ zycia pacjentéw [3,4,5]. W wielu przypadkach czerniaka tgczowki, nie
obserwuje si¢ jednak zadnych objawow [6]. W zwigzku z tym, rutynowo wykonywane badania
kontrolne u okulisty, sg tak istotne w procesie diagnostyczno- leczniczym i mogg
niejednokrotnie uratowa¢ wzrok pacjenta. Badania wskazujg na to, ze w ciggu ostatnich
kilkudziesigciu lat zachorowalno$¢ na czerniaka tgczoOwki wzrosta, co ma prawdopodobnie
zwigzek z wplywem promieniowania stonecznego i1 jego wiekszym docieraniem do
powierzchni ziemi [4]. Osoby z jasng karnacja i kolorem oczu s3 najbardziej narazone na
zachorowanie [7]. Opracowane w ostatnich latach skuteczne metody leczenia zachowawczego
pozwalajg w wielu przypadkach na zachowanie widzenia | wigzg si¢ ze znikomg iloscig
nawrotow [4].

Epidemiologia

Na calym $wiecie w ciggu roku czerniak rozpoznawany jest u srednio 3- 7% populacji [1].
Ponad 90% tych rozpoznan dotyczy zmian zlokalizowanych w obrebie skory [2]. W drugiej
kolejnosci pojawia sie¢ on w strukturach oka, co wedlug niektorych autoroéw stanowi niecate
4% stawianych diagnoz i jednoczesnie czyni ten nowotwor najczestszym w obrebie gatki
ocznej [1]. Biorac pod uwage struktury oka, z ktorych wywodzi si¢ on najcze¢$ciej,
zdecydowanie jest to btona naczyniowa (ponad 87% przypadkow) [8]. Teczowka, bedaca jej
przednim fragmentem, zaj¢ta jest w okoto 2-4% przypadkow. Pozostale rozpoznania dotycza
naczyniowki (90%) i ciata rzeskowego (6%) [9][3].
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W zalezno$ci od regionu geograficznego, najwigkszym ryzykiem i czg¢sto$cig wystgpienia
czerniaka blony naczyniowej oka obarczeni sg przedstawiciele rasy kaukaskiej, zwlaszcza
mieszkancy poinocnej Europy np. Norwegowie czy Dunczycy [3]. Wedtug Khan i wsp. nawet
95.4% wszystkich rozpoznan dotyczy osob o jasnej karnacji [10]. Liczba przypadkow maleje
wraz z przemieszczaniem si¢ ku potudniowej czesci kontynentu [11]. Z kolei w Azji oraz
Afryce czerniak blony naczyniowej oka jest znacznie rzadszym rozpoznaniem, rzedu 0,2- 0,3
na milion rocznie [12]. Badania wskazuja na to, ze w ciagu ostatnich kilkudziesieciu lat
zachorowalno$¢ na czerniaka tgczowki wzrosta, co ma prawdopodobnie zwigzek z wplywem
promieniowania stonecznego i jego wickszym docieraniem do powierzchni ziemi. Pacjenci z
tym rozpoznaniem majg jednak zwykle mtodszy wiek w momencie stawiania diagnozy- jest to
srednio migdzy 45 a 65 rokiem zycia- a takze mniejsze ryzyko przerzutdw, w poréwnaniu z
pacjentami z czerniakiem tylnego odcinka blony naczyniowej oka [4]. Niektore zrodia
wskazuja na czgstsze wystepowanie nowotworu u kobiet [3].

Czynniki ryzyka

Wraz z wiekiem ro$nie czesto§¢ wystepowania czerniaka teczowki. Niektore badania wskazuja
na nieznaczng predylekcje nowotworu w stosunku do pici damskiej. Co wiecej, u kobiet
czegsciej rozwija si¢ on z wezesniej wystepujacych znamion barwnikowych tgczowki, ktore sg
niezaleznym czynnikiem ryzyka wystapienia tego schorzenia [3]. Ponadto udowodniono, ze do
wystapienia omawianego nowotworu predysponujg piegi i znamiona zlokalizowane poza
narzagdem wzroku- w obrebie skory [13]. Szczegolnie duze zagrozenie stanowig te zbudowane
z komorek majacych cechy atypii [14]. Kolejnymi czynnikami ryzyka sa jasny kolor oczu,
skory oraz wtosow [10]. Szereg badan wykazat zaleznos¢ pomigdzy czgstoscig wystgpowania
nowotworu, a zwickszong ekspozycja na promieniowanie UV. Ze wzgledu na przednie
potozenie tgczowki 1 jej bezposrednig ekspozycje na Swiatto stoneczne, a takze wzrost czgstosci
stawianych rozpoznan, wptyw promieniowania moze mie¢ znaczenie w patogenezie choroby,
jednak kwestia ta wcigz pozostaje dyskusyjna [15]. Na uwage zasluguje fakt, iz okreslone
mutacje genow supresorowych 1 onkogenow, ktore powszechnie przyczyniaja si¢ do rozwoju
innych nowotworow, sa czesto nieobecne w przypadku czerniaka gatki ocznej. Ponadto dane
dostepne w piSmiennictwie pokazuja, ze zmiany chromosomalne obserwowane w czerniaku
teczowki r6znig si¢ od tych obecnych w czerniaku tylnego odcinka blony naczyniowej. Do
mutacji zwigkszajacych ryzyko rozwoju nowotworu teczoOwki nalezg m.in. utrata chromosomu
3, utrata regionu chromosomalnego 9p21, odpowiadajacego genowi supresorowemu
nowotworu CDKN2A, czy mutacja genu BRAF, obecna takze w przypadku wigkszosci
czerniakow skory [15, 16].

Objawy kliniczne

Wigkszos¢ czerniakdw teczowki wywodzi si¢ z istniejgcego wezesniej znamienia 1 ma postaé
izolowanej, uniesionej zmiany o zréznicowanej pigmentacji. Obserwowane przypadki réznig
si¢ jednak zarowno wielkoscig, ksztattem jak i barwa. Zmiana okragla, owalna, rozlana, o
nieregularnych brzegach, o intensywnej barwie lub amelanotyczna, znieksztalcajaca zrenice, a
czasem zupelnie niewidoczna, moze budzi¢ podejrzenie nowotworu. Zaobserwowano, ze
nierOwnomierne rozmieszczenie barwnika jest czesciej zwigzane z szybka progresja choroby i
ztym rokowaniem. Okoto 10 % czerniakéw tgczéwki ma postaé rozlang i powoli zmienia jej
zabarwienie, rozprzestrzeniajac si¢ na coraz wigkszym obszarze [4]. Szczegdlna odmiana
rozlanego czerniaka, obserwowana u mitodszych pacjentdw, sktadajaca si¢ z okraglych,
bezbarwnych guzkéw zgromadzonych obok siebie okreslana jest jako czerniak tapioka, ze
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wzgledu na swoje makroskopowe podobienstwo do puddingu z peret tapioki [3]. W zmianach
amelanotycznych czesto obserwuje si¢ drobne naczynia krwiono$ne, bedace wynikiem procesu
neowaskularyzacji w obrebie nowotworu [17].

Czerniak teczowki lokalizuje si¢ najczesciej w dolnym skroniowym kwadrancie. W badaniu
przeprowadzonym przez Krohn i wsp. 89% obserwowanych nowotwordéw dotyczylo dolnej
czesci teczowki, co potwierdza takze wiele innych doniesien. Ta charakterystyczna lokalizacja
zwigzana jest z ekspozycja na promieniowanie ultrafioletowe. W zwiazku z tym, ze gorna
krawedz oczodolu 1 powieka ostaniajg gorng czgs¢ teczowki, a nos- jej czes¢ przysrodkowa,
dolny skroniowy kwadrant jest prawdopodobnie najbardziej nastonecznionym obszarem
teczowki, za$ gorny przysrodkowy kwadrant najmniej [3, 18]. Biorac pod uwage potozenie w
stosunku do Zrenicy, czerniaki teczoéwki najczesciej lokalizuja si¢ w czgéci centralne;j,
znieksztatcajac jej brzeg, a najrzadziej obwodowo. Moga rozprzestrzenia¢ si¢ zarowno do
przedniej jak i tylnej komory oka, gdzie zwykle ogranicza je soczewka [19].

Miejscowe naciekanie nowotworu z zajeciem ciata rzgskowego wraz z blokada odptywu cieczy
wodnistej w kacie przesaczania przez komorki neoplazmatyczne, lub ucisk guza na powyzsza
strukture, skutkuje wzrostem ci$nienia wewnatrzgatkowego i rozwojem wtornej jaskry. Pacjent
odczuwa wowczas bol oka, ktory sktania go do wizyty u okulisty. W przypadku czerniaka
teczowki dochodzi do tego znacznie cz¢sciej niz w sytuacjach, gdy proces chorobowy dotyczy
tylnej czeséci blony naczyniowej. Ponadto leki hipotensyjne stosowane miejscowo w celu
obnizenia ci$nienia sg czesto nieskuteczne, co prowadzi do nieodwracalnego uszkodzenia
nerwu wzrokowego [4,20] . Cho¢ wigkszo$¢ guzoéw teczowki jest zwykle mniejsza niz ich
odpowiedniki w odcinku tylnym w momencie rozpoznania, pojawienie si¢ jaskry z duzym
prawdopodobienstwem wskazuje na obecno$¢ przerzutow [4].

Pacjent moze zglasza¢ takze pogorszenie widzenia, co zwigzane jest z neowasularyzacja
nowotworowg i wynaczynieniem krwi do przedniej komory oka. Inne objawy, takie jak
zaczerwienienie i bol oka, nadwrazliwo$¢ na $wiatlo, niewyrazne widzenie spowodowane
przewlekltym zapaleniem blony naczyniowej, za¢ma sektorowa oraz wywinigcie listka
barwnikowego teczoéwki, byly réwniez obserwowane wsrdd diagnozowanych chorych [3,4].

Rozpoznanie i réznicowanie

Shields 1 wsp. opracowali algorytm ABCDEF czerniaka teczowki, ktory analogicznie do
powszechnie znanego ABCDE czerniaka skory, opisuje charakterystyczne cechy znamion, na
ktore nalezy zwrdci¢ uwage, ze wzgledu na wysokie prawdopodobienstwo ich nowotworowej
etiologii. Utatwia to wczesne rozpoczecie diagnostyki oraz leczenia. Sg to: A (age)- miody
wiek, B (blood)- epizody krwistka w wywiadzie chorobowym, C (clock)- lokalizacja zmiany
miedzy 4 a 9 godzing na tarczy zegara, D (diffuse configuration)- zmiana rozlana, E
(ectropion)- wywinigcie listka barwnikowego teczowki, F (feathery margin)- nieréwny brzeg
zmiany [21].

Czerniaka teczowki nalezy réznicowac z licznymi innymi stanami i schorzeniami takimi jak:
wrodzona heterochromia, znamiona i torbiele teczoOwki, wrodzona ektropia teczéwki, zespot
Cogana-Reese'a, syderoza, hemosyderoza, jaskra barwnikowa, guzki Koeppe lub Busacca w
przebiegu sarkoidozy, guzki Lischa w przebiegu nerwiakowldkniakowato$ci, przerzuty do
teczowki, migs$niak gladkokomorkowy, zottakoziarniniak miodzienczy czy czerniak ciata
rzgskowego szerzacy si¢ do teczowki [4].

Diagnostyke w kierunku czerniaka tgczéwki rozpoczyna si¢ od wnikliwej oceny zmiany z
uzyciem lampy szczelinowej. W nastepnej kolejnosci wykonywane sg badania obrazowe, takie
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jak UBM (USG przedniego odcinka gatki ocznej ) i AS-OCT (optyczna koherentna tomografia
przedniego odcinka gatki ocznej), ktére umozliwiajg doktadng ocen¢ wielkosci guza oraz
glebokosci nacieku [5]. UBM pomaga odroznié¢ lite zmiany teczéwki od torbieli, a takze
uwidacznia zajecie kata komory przedniej i ciala rzgskowego. Badanie to ma wysoka
skuteczno$¢ w ocenie zmian o intensywnej pigmentacji, o wymiarach wiekszych niz 3 mm
oraz naciekajacych w kierunku tylnej czesci gatki ocznej. Wedlug Hau 1 wsp. AS-OCT ma
natomiast przewage nad UBM w przypadku zmian teczoéwki o $rednicy mniejszej niz 2 mm
oraz slabiej zabarwionych [22]. Rzadziej wykonywana angiografia fluoresceinowa pozwala
uwidoczni¢ nieregularny przebieg naczyn, hiperfluorescencj¢ oraz wyciek barwnika w obrgbie
i wokot guza. Tomografia komputerowa i rezonans magnetyczny moga takze ulatwié
diagnostyke.

Przy podejrzeniu czerniaka zaleca si¢ rOwniez wykonanie biopsji aspiracyjnej cienkoigtowej.
Liczne badania wskazuja bowiem na zalezno$¢ pomiedzy typem histologicznym nowotworu
teczowki a jego rokowaniem [4].

Leczenie

Poniewaz wiele pierwotnych zmian w teczoOwce ma tagodny charakter, poczatkowo stosowane
jest leczenie zachowawcze [4]. Mate znamiona, nie wykazujace cech wzrostu, poddawane sa
obserwacji. W przypadku rozpoznania czerniaka, ktory si¢ powigksza, kiedy jego $rednica jest
jeszcze niewielka, w zalezno$ci od zajetych struktur, wykonuje si¢ zabieg czgSciowej
irydektomii, irydotrabekulektomii lub irydocyklektomii, z zachowaniem odpowiedniego
marginesu 1-2 mm zdrowych tkanek [5, 20]. Postep w mikrochirurgii, jaki dokonat si¢ w
ostatnich latach zapewnia aktualnie skuteczne, doszczetne i obarczone niewielkg ilo$cia
powiklan leczenie zabiegowe. Po operacji moze wystapi¢ jednak podwdjne widzenie,
Swiattowstret, przemieszczenie soczewki, krwotok, wtorna jaskra, odwarstwienie siatkowki
czy obrzek plamki [4].

Gdy wielkos$¢ zmiany, jej rozlany charakter lub rozsiew nie pozwalaja na doszczetne wycigcie,
leczenie chirurgiczne uzupeinia si¢ brachyterapig lub radioterapia wigzka protondw.
Brachyterapia polega na dostarczeniu promieniowania do guza bezposrednio przez rogéwke,
przy uzyciu radioaktywnej ptytki izotopowej, umieszczonej na powierzchni gatki ocznej.
Innowacyjna terapia protonowa zapewnia jeszcze wigkszg precyzje, jednak dostepnosc tej
metody dla pacjentéw jest wcigz ograniczona. Opisane formy radioterapii stosowane sg tez
samodzielnie z podobnym efektem terapeutycznym, a ponadto nie wigzg si¢ z Szeregiem
wspomnianych powiktan pooperacyjnych. Czg¢sciej jednak wiklane sg zaéma 1 jaskrg. Leczenie
zachowawcze jest wysoce skuteczne 1 wigze si¢ ze znikoma ilo$cig nawrotoéw [4,23].

Gdy stan zaawansowania nowotworu, jego wielko$¢, rozsiew i naciekanie okolicznych struktur
nie pozwalajg na zastosowanie powyzszych metod, przeprowadza si¢ operacje wyluszczenia
gatki ocznej. W niektorych przypadkach konieczne jest poszerzenie zabiegu o usunigcie
okolicznych struktur. Enukleacja jest najbardziej inwazyjna i ostateczng metoda leczenia [4,

5].

Podsumowanie

Wsrod wszystkich czerniakow blony naczyniowej galki ocznej, nowotwor rozwijajacy si¢
pierwotnie w teczéwcee wystepuje najrzadziej. [los¢ rozpoznawanych przypadkéow choroby
zwigkszyla si¢ w ciggu ostatnich lat, co zwigzane jest prawdopodobnie z rosnaca ekspozycja
narzadu wzroku na promieniowanie stoneczne. Charakterystyczne umiejscowienie czerniaka
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teczowki w przedniej czgsci oka, pozwala w wielu przypadkach na wezesne wykrycie zmiany
i zastosowanie skutecznego leczenia oszczedzajgcego.
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