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	 Streszczenie
Glejaki drogi wzrokowej (OPGs, optic pathway gliomas) to pierwotne nowotwory ośrodkowego układu 
nerwowego o niskim stopniu złośliwości, występujące najczęściej u dzieci oraz u młodych dorosłych. 
OPG może pojawiać się sporadycznie lub w przebiegu neurofibromatozy typu 1. Obraz kliniczny może 
różnić się w zależności od lokalizacji i wielkości guza. OPG może zarówno przebiegać bezobjawowo, jak 
i dawać objawy okulistyczne, takie jak jednostronny wytrzeszcz lub zaburzenia widzenia. Chociaż glejaki 
drogi wzrokowej są guzami o niskim stopniu złośliwości, mogą być agresywne, a ich leczenie często 
stanowi wyzwanie. Postępowanie w przypadku tych guzów jest wysoce zindywidualizowane. Zależy ono 
od charakteru i rozległości zmiany oraz funkcji wzrokowej. Może obejmować obserwację zachowawczą, 
chemioterapię, radioterapię lub interwencję chirurgiczną. 
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	 Abstract
Optic pathway gliomas (OPGs) are low-grade primary neoplasms of the central nervous system, most 
common in children and young adults. OPG may occur sporadically or in the course of neurofibroma-
tosis type 1. The clinical image may vary depending on the location and size of the tumor. OPG can be 
asymptomatic as well as give ophthalmic symptoms such as single-sided extortion or visual disturbances. 
Although gliomas of the visual pathway are low-grade tumors, their behavior can be aggressive and their 
treatment is often challenging. The treatment for these tumors is highly individualized. depending on the 
nature and extent of the lesion and the visual function. May include conservative observation, chemothe-
rapy, radiotherapy or surgical intervention.
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•	 A: ograniczone do nerwu wzrokowego;
•	 B: zajęcie skrzyżowania wzrokowego (z rozszerzeniem 

nerwu wzrokowego lub bez);
•	 C: zajęcie podwzgórza i innych struktur.

Obraz kliniczny

Obraz kliniczny różni się w zależności od lokalizacji 
i wielkości guza. Może być zarówno bezobjawowy, jak 
i obejmować objawy okulistyczne, takie jak: jednostronny 
wytrzeszcz, utrata ostrości widzenia, ubytki pola widzenia, 
zez z ograniczeniem ruchliwości mięśni pozagałkowych, 
oczopląs, względna aferentna wada źrenicy oraz obrzęk 
tarczy nerwu wzrokowego (brodawkowatość) lub atrofia 
[4, 5]. Objawy te są często spowodowane upośledzeniem 
dróg wzrokowych lub międzymózgowia przez bezpośred-
nią inwazję guza lub kompresję [3]. Jednak niezależnie 
od lokalizacji utrata wzroku jest zdecydowanie najczęst-
szym objawem obserwowanym u pacjentów z OPG. Po-
nadto nie ma wyraźnej korelacji między utratą wzroku 
a wielkością guza [8]. Wytrzeszcz gałki ocznej występuje 
częściej u pacjentów chorych na NF1. W wielu przypad-
kach jest on niewielki, ale może również występować 
w znacznym stopniu, co w konsekwencji wiąże się z nie-
pełnym zamknięciem powieki oraz powikłaniami takimi jak 
owrzodzenia rogówki [8]. Objawy nieokulistyczne mogą 
obejmować zaburzenia endokrynologiczne, problemy 
poznawcze i zaburzenia behawioralne. Objawy endokry-
nologiczne, takie jak przedwczesne dojrzewanie i zespół 
międzymózgowia, wskazują, że OPG wpływa na pośrod-
kowe struktury podwzgórza. Objawy podwyższonego 
ciśnienia śródczaszkowego (ICP) z wodogłowiem w po-
staci wymiotów czy bólów głowy mogą również wystąpić, 
jeśli guz utrudnia przepływ płynu mózgowo-rdzeniowego 
przez komorę trzecią [3, 5]. Wywołany zmianą przewlekły 
ucisk może prowadzić do niedrożności żyły środkowej 
siatkówki (CRVO, central retinal vein occlusion). W rezul-
tacie dochodzi do żylnej zastoinowej retinopatii. Ponadto 
może to prowadzić do rubeozy tęczówki, a nawet jaskry 
neowaskularnej [4].

Diagnostyka obrazowa glejaka nerwu 
wzrokowego

 Badania przesiewowe
Ze względu na częste występowanie glejaka nerwu 

wzrokowego u młodych osób z NF1 w tej grupie chorych 
zaleca się przeprowadzanie okresowych badań przesie-
wowych, aby wcześnie wykryć znamiona nowotworowe. 
Dzieci w wieku do 8 lat chorujące na NF1 powinny być 
poddawane corocznej kontroli okulistycznej, zaś następ-
nie do ukończenia 18 roku życia — raz na dwa lata. Bada-
nia przesiewowe dorosłych z NF1 nie są zalecane, gdyż 
całkowite ryzyko rozwoju guza w wieku późniejszym jest 
niskie. Większość nowotworów rozwija się w dzieciństwie 
i rzadko ulega progresji po 10 roku życia [9]. Według grupy 
zadaniowej NF1 Optic Pathway Glioma Task Force wy-

Wstęp

Glejaki drogi wzrokowej (OPGs, optic pathway glio-
mas) to pierwotne nowotwory ośrodkowego układu ner-
wowego o niskim stopniu złośliwości, występujące naj-
częściej u dzieci oraz u młodych dorosłych [1]. Stanowią 
zaledwie około 1% wszystkich guzów wewnątrzczaszko-
wych i 3–5% wszystkich guzów mózgu u dzieci. Około 
75% tych guzów diagnozuje się w pierwszej dekadzie 
życia, przy czym 60% pacjentów otrzymuje diagnozę 
przed ukończeniem 5 roku życia [2, 3, 4].

Glejaki drogi wzrokowej mogą zajmować różne re-
giony anatomiczne wzdłuż drogi wzrokowej. Rozwijają 
się w obrębie nerwu wzrokowego, skrzyżowania wzro-
kowego oraz rzadziej promienistości, ale mogą również 
przybierać postać większych guzów egzofitycznych z roz-
szerzeniem do podwzgórza, przysadki, komory trzeciej 
i międzymózgowia [5, 6]. Ze względu na lokalizację gle-
jaki drogi wzrokowej dzielimy na typ przedni oraz tylny. 
Typ przedni obejmuje jedynie nerw wzrokowy, z kolei 
typ tylny pozostałą część drogi wzrokowej — od skrzy-
żowania wzrokowego do podwzgórza [6]. Ogólnie 25% 
OPG ogranicza się jedynie do tarczy nerwu wzrokowego 
oraz nerwu wzrokowego, podczas gdy 40–75% obej-
muje skrzyżowanie wzrokowe; z tego 33–60% uważa 
się za zmiany tylne i obejmuje również podwzgórze lub 
komorę trzecią [3].

Glejaki drogi wzrokowej mogą występować spora-
dycznie lub niekiedy rodzinnie. U większości pacjentów 
z glejakami nerwu wzrokowego występuje neurofibroma-
toza typu 1 (NF1) [4]. Jest to najczęstszy wrodzony zespół 
predyspozycji nowotworowych występujący z częstością 
1 na 2500–3000 ludzi na całym świecie. Zarówno dzie-
ci, jak i dorośli z NF1 są narażeni na rozwój nowotwo-
rów w obrębie ośrodkowego układu nerwowego (OUN). 
U dorosłych są to glejaki o wysokim stopniu złośliwości, 
zaś u dzieci — o niskim stopniu złośliwości, tj. I stopień 
według klasyfikacji WHO (gwiaździak pilocytarny), któ-
ry charakteryzuje się niskim wskaźnikiem mitotycznym 
oraz proliferacji [1, 5]. U 10–15% dzieci z NF1 rozwinie 
się glejak drogi wzrokowej, ale tylko u 30–50% wystą-
pią objawy związane z obecnością guza oraz jedynie 
1/3 dzieci dotkniętych chorobą będzie wymagała inter-
wencji terapeutycznej. Najczęściej glejaki drogi wzroko-
wej występują u dzieci poniżej 7 roku życia. Przypadki 
pacjentów z NF1, u których OPG rozwinął się w okresie 
dojrzewania, są rzadko spotykane. OPG związane z NF1 są 
częściej łagodne, mogą być wieloogniskowe i obustron-
ne i zwykle znajdują się w obrębie nerwu wzrokowego 
[5]. Uważa się również, że u pacjentów z nerwiakowłók-
niakowatością typu 1 występuje najczęściej OPG typu 
przedniego, a w przypadku guzów, w tym skrzyżowania 
nerwu wzrokowego, stanowią one 73% przypadków. 
W przypadkach uznanych za sporadyczne (niezwiązane 
z NF1) najczęściej występuje typ tylny [6]. Dodge i wsp. 
[6, 7] sklasyfikowali glejaki drogi wzrokowej w następu-
jących trzech stadiach:
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konywanie kontrolnego rezonansu magnetycznego (MRI, 
magnetic resonance imaging) w tej grupie chorych nie 
ma uzasadnienia, gdyż: a) pojedynczy negatywny wynik 
nie może wykluczyć późniejszego wystąpienia choroby, 
b) leczenie nie jest zalecane przy braku postępujących 
zaburzeń widzenia lub objawów takich jak wytrzeszcz, c) 
kontrola MRI wymaga niejednokrotnie sedacji i powtórze-
nia badania, aby pokazać progresję zmian, d) większość 
glejaków nerwu wzrokowego nie rozwija się i nie wymaga 
leczenia, zaś ich wykrycie może budzić lęki u rodziców lub 
klinicystów. Wczesne wdrożenie leczenia — przed wystą-
pieniem pierwszych objawów klinicznych — nie zmniejsza 
istotnie częstości utraty wzroku pacjentów [5, 9–15]. Ist-
nieją jednak doniesienia przeczące powyższym wynikom, 
tj. zawierające informację o zmniejszeniu odsetka osób 
z pogorszeniem jakości widzenia po wczesnym wykryciu 
nowotworu i zastosowaniu terapii [16]. Niemniej okazało 
się to kwestią kontrowersyjną, gdyż przytoczone wy-
żej doniesienie nie wskazało jednoznacznie na związek 
między brakiem utraty wzroku a procesem nowotwo-
rowym. Prada i wsp. [16] podkreślają, że zastosowanie 
MRI w screeningu zmian w obrębie skrzyżowania i za nim 
jest niezwykle istotne ze względu na możliwość wykrycia 
nacieków, które prowadzą do progresji oraz negatyw-
nych skutków zdrowotnych ze strony narządu wzroku. 
Wdrożenie MRI jako screeningu jest opcją diagnostyczną 
dla pacjentów z zaburzeniami neurorozwojowymi oraz 
będących w młodym wieku, gdzie przeprowadzenie wia-
rygodnej kontroli wzroku może być trudne [5].

Obraz tomografii komputerowej
W tomografii komputerowej (TK) istnieje możliwość 

zobrazowania kształtu, rozmiaru i zakresu zajęcia oko-
licznych tkanek przez OPG. Zauważalne jest wrzeciono-
wate poszerzenie nerwu i kanału wzrokowego, niekiedy 
wywołujące jego kręty przebieg. Guz jest izodensyjny 
do hipodensyjnego. Rzadziej jest to ekscentryczna masa 
wyrastająca z nerwu z drobnymi zwapnieniami i nadżer-
kami [9, 17, 18]. W TK może być również dość dobrze 
zobrazowany remodeling kości, zwłaszcza powiększenie 
kanału wzrokowego [2]. Ze względu na brak możliwości 
oceny rozległości nacieku nowotworowego zastosowanie 
tomografii komputerowej nie ma wartości diagnostycznej 
ani prognostycznej w procesie terapeutycznym [19, 20]. 
W przypadku podejrzenia zmian patologicznych w obrę-
bie nerwu wzrokowego złotym standardem jest badanie 
MRI, gdyż charakteryzuje się lepszym zobrazowaniem 
rozprzestrzenienia guza w obrębie podwzgórza i skrzy-
żowania wzrokowego [4].

Obraz rezonansu magnetycznego
Podstawą diagnostyki glejaka nerwu wzrokowego jest 

obrazowanie mózgu i oczodołów w MRI z zastosowaniem 
paramagnetycznych środków kontrastowych (gadolinu) 
techniką thin-section z saturacją tłuszczu. Jest to obrazo-
wanie z wyboru, które służy do oceny rozległości nacieku 
nowotworowego w obrębie czaszki — zwłaszcza okoli-
cy skrzyżowania wzrokowego i podwzgórza [2, 18, 21]. 
Obrazowanie T1-zależne jest wykorzystywane do oceny 

wielkości i kształtu glejaka (który jest izointensywny) oraz 
rozmiaru i przebiegu nerwu wzrokowego. Nowotwór jest 
hiperintensywny w obrazowaniu T2-zależnym. Obserwu-
jemy poszerzenie nerwu (który przyjmuje kształt wrze-
cionowaty) i kanału wzrokowego po stronie zmiany [10]. 
Rzadko współistnieją obszary krwotoku i zwapnień [18].

Wzmocnienie kontrastowe
Nowotwór ulega wzmocnieniu kontrastowemu, które 

jest szczególnie zauważalne w przypadku zmian o charak-
terze agresywnym, ze względu na ich wysoką aktywność 
metaboliczną [14, 19, 22]. Obserwujemy dwa typy wzmoc-
nienia kontrastowego po dożylnym podaniu gadolinu: typ 
rozproszony (diffuse — rozwijający się głównie w miąższu 
nerwu), powodujący poszerzenie nerwu i zatarcie ota-
czającej go przestrzeni, oraz typ, w którym dochodzi do 
wzmocnienia kontrastowego guza uciskającego na nie-
powiększony nerw w przestrzeni podpajęczynówkowej. 
Guzy torbielowate wykazują wzmocnienie kontrastowe 
w obrębie ściany torbieli. U osób z NF1 glejaki mogą 
wykazywać podwójną intensywność z hiperintensywnym 
rdzeniem i otaczającym sygnałem o niższej intensyw-
ności w sekwencjach T1-zależnych. Istnieją doniesienia 
o glejakach nerwu wzrokowego związanych ze zwap-
nieniem wewnątrzczaszkowym wzdłuż przedniej drogi 
wzrokowej. Często mają one zmienny wzór wzmocnienia 
kontrastu i czasami zauważalne jest rozszerzenie nadsio-
dłowe [23, 24].

Obrazowanie tensora dyfuzji i traktografia tensora dyfuzji
Szczególną rolę w obrazowaniu MRI odgrywają ob-

razowanie tensora dyfuzji (DTI, diffusion tensor imaging) 
i traktografia tensora dyfuzji (DTT, diffusion tensor tracto-
graphy), które ukazują wzajemną orientację wiązek włó-
kien istoty białej (a więc drogi wzrokowej), co ułatwia 
postępowanie operacyjne chirurgom [25, 26].

Naciek sąsiednich struktur
Zmiany zobrazowane w T2/FLAIR mogą pomóc ziden-

tyfikować zakres nacieku guza w stosunku do otaczają-
cych struktur i tkanek [17]. Zajęcie części śródkanałowej 
i zakanałowej nerwu wzrokowego przez naciek nowo-
tworowy jest możliwe do zobrazowania wyłącznie po 
podaniu kontrastu [18]. Rzadko guz może rozciągać się na 
ciała kolankowate boczne i promienistość wzrokową [27].

Różnicowanie: ektazja, zmiany niedokrwienne,  
glejaki złośliwe, hiperplazja, zapalenie,  
„niezidentyfikowane jasne obiekty”

Naciek przestrzeni podpajęczynówkowej u pacjentów 
z NF1 należy różnicować z ektazją opony twardej, gdzie 
intensywność powiększonej przestrzeni jest podobna do 
sygnału z PMR i nie ulega wzmocnieniu — w przeciwień-
stwie do nacieku nowotworowego [28]. Glejak nerwu 
wzrokowego występujący u osób dorosłych może w MRI 
przypominać zmiany niedokrwienne. W różnicowaniu 
z użyciem kontrastu w przypadku glejaka zauważalne 
jest niewielkie poszerzenie przedniej drogi wzrokowej, 
co nie występuje w przypadku niedokrwienia. Wraz ze 
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wzrostem guza jego charakterystyka przypomina obraz 
innych agresywnych glejaków złośliwych [27]. Cechy 
neuroobrazowe w glejakach wieku dorosłego mogą nie 
być specyficzne na początkowych etapach. Obraz ten 
może przypominać zapalenie nerwu wzrokowego, ze 
względu na występowanie rozlanego wzmocnienia, z póź-
niejszym powiększeniem nerwu, skrzyżowania i dróg 
wzrokowych, w miarę wzrostu guza i ciągłego nacieku. 
W takim przypadku ostateczne rozstrzygnięcie i rozpo-
znanie ułatwi terapia kortykosteroidami, która spowoduje 
zejście zapalenia w krótkim czasie. W przypadku glejaka 
reakcja ta może być łagodna do umiarkowanej i może 
spowodować pogorszenie stanu pacjenta [29, 30]. Po-
szerzony kanał wzrokowy po stronie zmiany może przy-
pominać hiperplazję pajęczynówki [10]. Problematyczne 
w diagnostyce są również „niezidentyfikowane jasne 
obiekty” (UBOs, unidentified bright objects), które mogą 
być trudne do różnicowania z nowotworami o niskim 
stopniu złośliwości. Po wykryciu wymagają one corocz-
nej kontroli [9].

Optyczna koherentna tomografia dna oka
Optyczna koherentna tomografia dna oka (OCT, opti-

cal coherence tomography) umożliwia szybki i precyzyjny 
pomiar grubości warstwy włókien nerwowych siatkówki 
(RNFL, retinal nerve fiber layer) w glejaku nerwu wzroko-
wego związanego z neurofibromatozą typu 1. Grubość ta 
jest markerem uszkodzenia drogi wzrokowej — koreluje 
ujemnie z objętością przedniej drogi wzrokowej [31]. 
Obecność nowotworu powoduje trwałą utratę RNFL, 
która następuje jeszcze przed klinicznym pogorszeniem 
ostrości wzroku, stąd wczesne wykrycie zmian może 
pozwolić uniknąć negatywnych skutków choroby dla 
pacjenta — takich jak utrata wzroku [32]. Jeśli grubość 
włókien nerwowych siatkówki jest powyżej normy, można 
odroczyć leczenie do czasu pojawienia się bezpośrednich 
oznak upośledzenia ostrości wzroku wtórnego od obec-
ności guza [33]. Redukcja (zwłaszcza nagła) RNFL o ponad 
10% jest silnym czynnikiem predykcyjnym pogorszenia 
jakości wzroku u pacjentów z OPG [34].

Ze względu na swój niemalże patognomoniczny wy-
gląd w badaniach obrazowych biopsja glejaków nerwu 
wzrokowego nie jest wymagana do potwierdzenia cha-
rakteru zmiany [10]. Poprawa obrazu radiologicznego nie 
musi oznaczać poprawy funkcji wizualnej u chorych [2].

Leczenie chirurgiczne glejaka  
drogi wzrokowej

 Rola chirurgii w terapii glejaka drogi wzrokowej
Standardy leczenia glejaków drogi wzrokowej zmie-

niały się wraz z postępem medycyny. W przeszłości me-
todą z wyboru było leczenie chirurgiczne, które wraz 
z rozwojem chemioterapeutyków, technik obrazowania 
i radioterapii straciło na wartości.

Obecne metody leczenia obejmują obserwację, che-
mioterapię, radioterapię i leczenie chirurgiczne [35].

W ostatnich latach chemioterapia jest rekomendowa-
na jako leczenie pierwszego rzutu glejaków drogi wzroko-

wej [2, 36–38]. Jednakże niesie za sobą ryzyko wystąpie-
nia zarówno tymczasowych, jak i przewlekłych skutków 
ubocznych [39], a czasem nie jest wystarczająca, aby 
osiągnąć odpowiednią kontrolę nad wzrostem guza oraz 
zapobiec zaburzeniom wzroku [40, 41].

Zatem leczenie chirurgiczne powinno być rozważone 
jako element złożonej terapii u dzieci z glejakiem dro-
gi wzorkowej. Z powodu wysokiego ryzyka komplikacji 
w postaci uszkodzeń ważnych struktur nerwowych bę-
dących w bliskim kontakcie z drogą wzrokową nie jest to 
standardowe leczenie [42–44]. Natomiast w terapii pierw-
szego rzutu rola chirurgii ogranicza się do biopsji guza 
i odbarczenia wodogłowia, jeśli takie występuje [45, 46].

Leczenie chirurgiczne może być metodą z wyboru 
w przypadku guzów współwystępujących z poważnym 
uszkodzeniem wzroku, wytrzeszczem lub zwyrodnieniem 
rogówki [47]. Stosowane jest także, gdy nowotwór ulega 
progresji pomimo leczenia chemioterapią [48]. Głównym 
celem leczenia chirurgicznego powinno być przeżycie 
pacjenta i zapobiegnięcie jatrogennym uszkodzeniom 
neurologicznym [49].

Stopień złośliwości guza powinien być jednym z naj-
ważniejszych czynników w doborze odpowiedniej metody 
leczenia [50]. Wskaźnik przeżycia u dzieci z guzami drogi 
wzrokowej jest bardzo wysoki, zatem niezwykle ważnym 
celem leczenia jest maksymalne zachowanie funkcji neu-
rologicznych i zapewnienie jak najlepszej jakości życia 
pacjentów [51].

Zachowanie kliniczne glejaków drogi wzrokowej jest 
różnorodne i trudne do przewidzenia. Guzy te mogą szyb-
ko wzrastać, stabilnie utrzymywać rozmiary, a także spon-
tanicznie ulegać regresji [38]. W związku z tym uniwersal-
ny schemat leczenia nie został ustalony, a rodzaj terapii 
powinien być rozważany indywidualnie. Według wielu 
autorów terapia powinna obejmować zarówno leczenie 
chirurgiczne, jak i onkologiczne [49, 52, 53]. Ponadto u pa-
cjentów, którzy stracili wzrok po stronie zajętej przez guz, 
zapobiegnięcie utracie wzroku w przeciwstronnym oku 
i prewencja nawrotu guza powinny być najważniejszymi 
celami terapii.

Próby stworzenia klinicznie użytecznego systemu 
klasyfikacji glejaków drogi wzrokowej podjęli się Stel-
la i wsp. [51] Na podstawie wyników badań rezonan-
su magnetycznego podzielili pacjentów na cztery grupy 
(ryc. 1). Do każdej z grup przypisana jest odpowiednia 
metoda leczenia. Według autorów resekcja guza powinna 
być wykonywana w przypadku pacjentów z grup trzeciej 
i czwartej. Natomiast metoda leczenia pacjentów z grupy 
drugiej powinna być dobierana po wcześniejszej wielo-
specjalistycznej dyskusji.

Skuteczność leczenia chirurgicznego

Wskaźniki przeżycia i przeżycia wolnego od progresji choroby 
Retrospektywne badanie Liu i wsp. [35] obejmujące 

125 dzieci z OPG wykazało, że wskaźnik całkowitego 5-let-
niego przeżycia (OS, overall survival) po leczeniu chirur-
gicznym wyniósł 84,1%, natomiast wskaźnik przeżycia 
wolnego od progresji choroby (PFS, progression-free 
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survival rate) — 70,6%. Ponadto u pacjentów, u których 
zastosowano radioterapię po zabiegu usunięcia guza, 
wskaźniki OS i PFS były wyższe niż u pacjentów, którzy 
jej nie otrzymali (p < 0,001). W badaniach Goodden i wsp. 
[46] wśród 22 badanych pacjentów wskaźnik całkowitego 
przeżycia wyniósł 93%. Ponadto według badań El Beltagy 
i wsp. [45] 4-letnie przeżycie całkowite po resekcji chirur-
gicznej wyniosło 86,3%. Dodatkowo według Ahn i wsp. 
[54] PFS u pacjentów z OPG po resekcji chirurgicznej 
w ciągu 5 lat od zabiegu wyniosło 52,4%.

Czynniki wpływające na wskaźniki przeżycia
Według wielu autorów największy wpływ na progno-

zę leczenia ma wiek pacjenta [45, 46]. Według badań Liu 
i wsp. [35] pacjenci, którzy w momencie diagnozy byli 
w wieku co najmniej 3 lat, mieli lepsze wskaźniki PFS niż 
młodsi pacjenci (p < 0,001). Dane te potwierdzają inne 
badania, w których pacjenci w wieku poniżej 1 roku życia 
w momencie diagnozy wykazywali się niższymi wskaźni-
kami PFS niż inni pacjenci [11, 55].

Wpływ rozległości resekcji na skuteczność leczenia
Obecnie istnieje niewiele badań wykazujących związek 

rozległości resekcji ze skutecznością leczenia operacyjne-
go. Jednak dostępne publikacje sugerują, że rozległość re-
sekcji nie ma istotnego wpływu na wskaźnik całkowitego 
przeżycia pacjentów z glejakiem drogi wzrokowej. Według 
Liu i wsp. [35] resekcja poniżej 50% objętości guza skutko-
wała lepszą prognozą choroby niż u pacjentów z resekcją 
powyżej 90% objętości guza. Nie ma także dowodu na 
związek między rozległością resekcji, a dłuższym przeży-
ciem wolnym od nawrotu [51]. Ponadto radykalna resek-
cja glejaka drogi wzrokowej wiąże się z wysokim ryzykiem 
uszkodzenia narządu wzroku, podwzgórza, przysadki oraz 
struktur naczyniowych, co może prowadzić do nieodwra-
calnej utraty wzroku oraz zaburzeń endokrynologicznych 
[35]. Zatem rozległość resekcji nie jest głównym celem 
leczenia chirurgicznego, a całkowita resekcja w wielu 
przypadkach jest niemożliwa do osiągnięcia.

Częstość nawrotu po resekcji
Spośród glejaków drogi wzrokowej największą ten-

dencję do nawrotu wykazują gwiaździaki włosowato-
komórkowe. Pomimo niewielkiego stopnia złośliwości 
(II stopień według klasyfikacji WHO) guzy te mają ten-
dencję do nawrotu nawet po wcześniejszej agresywnej 
resekcji. Częstość lokalnego nawrotu guza po resekcji 
waha się od 55% do 76% w przypadku gwiaździaków 
pilomyksoidnych, będących odmianą gwiaździaków wło-
sowatokomórkowych [38].

Techniki leczenia chirurgicznego
Technika leczenia chirurgicznego glejaka drogi wzro-

kowej zależy w dużej mierze od lokalizacji guza. Obecnie 
stosowanymi dostępami chirurgicznymi są: orbitotomia 
przednia, orbitotomia boczna, dostęp przezczaszkowy 
oraz endoskopowy dostęp przeznosowy.

Glejaki nerwu wzrokowego zlokalizowane w części 
oczodołowej nerwu mogą być usunięte z dostępu orbi-
totomii przedniej lub bocznej. Dostęp poprzez orbitoto-
mię boczną jest mniej inwazyjny i skraca hospitalizacje 
w porównaniu z dostępem przezczaszkowym [50]. Jed-
nakże pole operacyjne jest stosunkowo węższe i głębsze 
w przypadku dostępu poprzez orbitotomię boczną. Mimo 
to guz może być skutecznie usunięty z zastosowaniem 
tego dostępu.

Podczas tradycyjnej resekcji en-bloc stosowanej 
w przypadku glejaków nerwu wzrokowego przebiegają-
cy w tej okolicy nerw oczny jest zazwyczaj uszkadzany, 
co prowadzi do pooperacyjnej ptozy [56]. Mohammad 
i wsp. [47] zaproponowali technikę resekcji guzów czę-
ści oczodołowej polegającą na nacięciu torebki guza, 
a następnie odessaniu jej zawartości, aby zmniejszyć 
rozmiar guza dla lepszego uwidocznienia jego końca 
proksymalnego i bezpieczniejszego usunięcia. W prze-
ciwieństwie do resekcji en-bloc metoda ta nie wywołuje 
pooperacyjnej ptozy i upośledzenia ruchomości gałki 
ocznej. Zarówno metoda en-bloc, jak i technika zapro-
ponowana przez Mohammada i wsp. nie chroni przed 
nawrotem guza. Natomiast Kondo i wsp. [50] opisali 
bardziej inwazyjną metodę polegającą na przecięciu 
nerwu wzrokowego, mającą również zastosowanie 
w leczeniu chirurgicznym glejaków części oczodołowej 
nerwu wzrokowego. Metoda ta zapobiega nawrotom 
i dalszemu szerzeniu się guza wzdłuż nerwu wzrokowe-
go aż do skrzyżowania wzrokowego, co chroni przed 
utratą widzenia w oku, którego nerw wzrokowy jest 
niezajęty procesem chorobowym. Może być zatem sto-
sowana w przypadkach glejaków wykazujących szybką 
progresję oraz wtedy, gdy wzrok po stronie wzrostu 
guza został nieodwracalnie uszkodzony. Ponadto we-
dług niektórych autorów przecięcie nerwu wzrokowego 
jest skutecznym leczeniem glejaka nerwu wzrokowego, 
po którym nawroty nie występują [55].

Jeżeli glejak nerwu wzrokowego zajmuje jego część 
wewnątrzkanałową lub wewnątrzczaszkową, rekomen-
dowany jest dostęp przezczaszkowy [56].

Dostęp przezczaszkowy wymaga trepanacji czaszki 
oraz odsunięcia płata czołowego mózgu, co sprawia, 
że jest to rozległa operacja [57]. Według Borghei-Razavi 

Tabela 1.	System klasyfikacji według Stella i wsp. (opracowano na podstawie [51])

TYP 1 TYP 2 TYP  3 TYP 4

A B

Zmiana ograniczona do nerwu 
wzrokowego (zlokalizowana przed 
skrzyżowaniem wzrokowym, 
wewnątrzoczodołowo lub wewnątrz-
czaszkowo)

Zmiana okolicy podwzgórzowo-skrzy-
żowaniowej, do przodu w stosunku 
do bruzdy podwzgórzowej

Zmiana naciekająca komorę trzecią, 
do tyłu w stosunku do bruzdy pod-
wzgórzowej 
Bez wodogłowia

Zmiana naciekająca komorę trzecią, 
do tyłu w stosunku do bruzdy pod-
wzgórzowej 
Z wodogłowiem

Zmiana naciekająca okolicę czołowo-
-skroniową, jedno- lub obustronna
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i wsp. [38] przeprowadzenie zabiegu przecięcia nerwu 
wzrokowego w odcinku wewnątrzczaszkowym jest me-
todą zapobiegającą wzrostowi guza przez skrzyżowanie 
wzrokowe, a w następstwie uszkodzenia wzroku po prze-
ciwnej stronie. W ich badaniu retrospektywnym obejmu-
jącym pięciu pacjentów żaden z badanych nie wykazywał 
objawów upośledzenia widzenia w zdrowym oku podczas 
okresu obserwacji. Dodatkowo u żadnego z nich nie zaob-
serwowano progresji ani nawrotu nowotworu. W przeci-
wieństwie do przecięcia nerwu w odcinku oczodołowym 
metoda ta chroni przed uszkodzeniem pierścienia Zin-
na i upośledzeniem funkcji mięśni oka oraz pozostałych 
struktur oczodołu.

Ostatnie serie przypadków donoszą także o sku-
teczności endoskopowego dostępu przeznosowego 
w leczeniu chirurgicznym glejaka nerwu wzrokowego 
[58–60]. Ten minimalnie inwazyjny dostęp zapewnia 
bezpośrednią wizualizację wybranej okolicy podstawy 
czaszki oraz pozwala uniknąć manipulowania i odcią-
gania tkanki mózgowej [60]. Dodatkowo skutkuje krót-
szą hospitalizacją oraz lepszym efektem kosmetycz-
nym zabiegu [61, 62]. Jednakże dostęp ten wiąże się 
z wysokim ryzykiem wystąpienia płynotoku nosowego 
[60]. Ponadto wskaźniki wystąpienia płynotoku są wyż-
sze u dzieci niż u dorosłych i wahają się między 4,7% 
a 15,7% [63–65].

 Powikłania leczenia chirurgicznego
Jednymi z najistotniejszych powikłań, z którymi należy 

liczyć się podczas leczenia chirurgicznego, są zaburzenia 
osi przysadka-podwzgórze. Zoli i wsp. [58] odnotowali 
wysoką częstość tych zaburzeń u pacjentów z OPG le-
czonych chirurgicznie (czterech na pięciu pacjentów). 
Przy zastosowaniu różnorodnych technik operacyjnych 
częstość pooperacyjnych zaburzeń osi przysadka-pod-
wzgórze wynosi 72% [54].

W związku z możliwością szybkiej progresji guza 
w niektórych przypadkach przyczyna zaburzeń osi przy-
sadka-podwzgórze jest niejasna, gdyż może być spowo-
dowana zarówno zabiegiem, jak i wzrostem guza [60].

Przy zastosowaniu dostępu przeznosowego wzrasta 
ryzyko wystąpienia płynotoku. Młody wiek, wystąpienie 
wodogłowia przed zabiegiem i obecność przetok tętni-
czo-żylnych są znanymi czynnikami ryzyka pooperacyjego 
wycieku płynu mózgowo-rdzeniowego [58].

Chemioterapia

Postępująca choroba, tj. znaczna progresja guza w ob-
razie MRI lub pogorszenie ostrości wzroku, jest wskaza-
niem do leczenia chemioterapią. Leki pierwszego rzutu 
w przypadku glejaka izolowanego nerwu wzrokowego 
(ONG) to kombinacja winkrystyny i karboplatyny (VC) 
[1]. 40% pacjentów może doświadczyć reakcji nadwraż-
liwości na karboplatynę, jednakże kombinacja VC jest na 
ogół dobrze tolerowana. W przypadku rzadkich ciężkich 
reakcji alergicznych po karboplatynie może zaistnieć ko-
nieczność zmiany schematu na alternatywny. Z innych 

działań niepożądanych wymienić można toksyczność 
hematologiczną, neuropatię obwodową i anatomiczną po 
winkrystnie, a także ototoksyczność i nefrotoksyczność 
po karboplatynie. Schemat pozwala na długoterminową 
kontrolę guza oraz znacząco zwiększa przeżywalność [9]. 
Nie zaobserwowano śmiertelności i wtórnych nowotwo-
rów złośliwych związanych z tym schematem leczenia 
[66]. Czas leczenia to 12–18 miesięcy, z 5-letnim wskaź-
nikiem przeżycia wolnego od progresji (PFS) odpowied-
nio 69% ± 4% i 71% ± 6% [5, 67]. Schemat VC u ponad 
1/3 dzieci z NF1-OPG wykazał stabilizację ostrości wzroku, 
a poprawę u niecałej 1/3. U mniej niż 1/3 pacjentów wystę-
powała gorsza ostrość wzroku podczas lub po chemiote-
rapii. Warto dodać, że około połowa pacjentów rozpoczęła 
leczenie z już upośledzonym widzeniem w jednym oku 
lub obu oczach [11].

Innym schematem jest cotygodniowe podawanie 
winblastyny, co pozwala uzyskać PFS na poziomie 70– 
–75%. Schemat ten jest stosowany z wyprzedzeniem 
oraz w przypadku nawrotu choroby. Ma korzystny profil 
toksyczności w porównaniu z VC [68, 69].

Ater i wsp. [66] proponują inny schemat, w skład 
którego wchodzi tioguanina, prokarbazyna, lomustyna 
(CCNU) i winkrystyna (TPCV). Jednakże zarówno w przy-
padku CCNU, jak i prokarbazyny [1, 70–72] istnieje ryzyko 
rozwoju białaczki wtórnej, a pacjenci z NF1 są dodatkowo 
predysponowani do białaczki [1, 73–76].

W leczeniu OPG u pacjentów z NF1 oraz bez NF1 sto-
sowano również połączenie cisplatyny i etopozydu [77, 
78]. Trzyletni PFS wyniósł 78% [78]. Ze względu na ototok-
syczność cisplatyny i ryzyko rozwoju wtórnej białaczki po 
zastosowaniu etopozydu trzeba kierować się stosunkiem 
korzyści do ryzyka [1]. W ostatnich latach w chorobie 
postępującej bądź opornej na dotychczasowe leczenie 
stosowano monoterapie winblastyną [68, 69], winorel-
biną [79] i temozolamidem [80], jednakże ten ostatni nie 
powinien być stosowany u pacjentów z NF1 [1].

Nowoczesnym podejściem jest terapia celowana. 
W przypadku ONG są to inhibitory MEK, czyli szlaku kinaz 
białkowych aktywowanych mitogenami [1]. Ich działanie 
skutkuje zmniejszeniem poziomu RAS, co zapobiega kon-
stytutywnej aktywacji MAPK. Selumetynib, refametynib, 
trametynib i kobimetynib były stosowane u dzieci w le-
czeniu postępujących i nawracających glejaków o niskim 
stopniu złośliwości. PFS wyniósł 69% [81]. Selumetynib 
powodował przypadki neuropatii nerwu wzrokowego, 
odwarstwienia siatkówki, zapalenia błony naczyniowej 
oka czy niedrożności żył siatkówki [1]. Innym najczęstszym 
działaniem niepożądanym jest toksyczność skórna, którą 
można wyeliminować, zalecając pacjentowi stosowanie 
gęstych kremów zmiękczających [9].

Ze względu na silne unaczynienie OPG, co wpływa 
na gorszy PFS [82], stosuje się przeciwciała monoklo-
nalne anty-VEGF, takie jak bewacizumab [83]. Skutkuje 
to zmniejszeniem przepuszczalności naczyń, a w kon-
sekwencji guza. Stosuje się monoterapie lub połączenie 
z irynotekanem [1]. PFS leczenia skojarzonego wyniósł 
47,8% u pacjentów z nawracającymi glejakami o niskim 
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stopniu złośliwości [84]. Jednakże Hwang i wsp. [85] 
wskazują, że warto rozważyć monoterapię ze względu 
na jej niższą toksyczność i wcale nie niższą skuteczność. 
Działania niepożądane bewacizumabu to nadciśnienie, 
zmęczenie, bóle stawów, krwawienia i białkomocz, ale 
są one odwracalne po zaprzestaniu leczenia. Bewecizu-
mab jest stosowany w przypadku choroby opornej na 
leczenie [1].

Nowe potencjalne kierunki leczenia
U 13 pacjentów z NF1-OPG, którzy po zakończonej 

chemioterapii regularnie otrzymywali krople z ekspe-
rymentalnym czynnikiem wzrostu nerwów (NGF, nerve 
growth factor), w randomizowanym badaniu wykazano 
poprawę pola widzenia, wzrokowego potencjału wywoła-
nego (VEP, visual evoked potential) i innych parametrów 
elektrofizjologicznych [86]. W innym badaniu na gene-
tycznie zmodyfikowanym modelu mysim (GEM) z guzami 
związanymi z NF1 zastosowanie inhibitora PDE4, tj. ro-
lipramu, zmniejszyło wzrost glejaka nerwu wzrokowego 
poprzez podwyższenie cAMP [87].

Radioterapia

Obecnie radioterapia rzadko jest wykorzystywana 
w praktyce klinicznej w leczeniu glejaków drogi wzro-
kowej. Pomimo potencjalnie wysokiej skuteczności, 
tj. 70–90% 10-letnich wskaźników przeżyć bez progre-
sji choroby, w obecnych algorytmach leczenia OPGs 
unika się stosowania tej metody w związku z wysokim 
ryzykiem powikłań [1, 6, 36]. Ze względu na postępu-
jące pogorszenie funkcji poznawczych radioterapia jest 
przeciwwskazana u dzieci poniżej 3 roku życia, u któ-
rych nie jest jeszcze w pełni rozwinięty układ nerwowy 
[52]. U starszych dzieci może prowadzić do rozwoju 
chorób ośrodkowego układu nerwowego z zajęciem 
naczyń, takich jak choroba Moyamoya, pogorszenia 
widzenia, długotrwałych zaburzeń endokrynologicz-
nych, a także wtórnych nowotworów (m.in. oponiaka, 
glejaka wielopostaciowego), naczyniaków jamistych, 
glejozy popromiennej oraz martwicy istoty białej [1, 6, 
36]. Im młodszy pacjent na początku radioterapii, tym 
poważniejsze będą późniejsze skutki leczenia. Z tego 
powodu najwcześniej można ją wykonać u dzieci po-
wyżej 5 roku życia [6]. Pacjenci z NF1 są szczególnie 
narażeni na zwiększone ryzyko rozwoju zarówno cho-
rób naczyń mózgowych, jak i wtórnych nowotworów 
złośliwych [1, 36]. Zdarza się, że u niektórych chorych 
radioterapia stanowi ostateczną opcję terapeutyczną. 
U starszych dzieci bez NF1 radioterapia może okazać 
się skuteczna w przypadku glejaka drogi wzrokowej, 
opornego na chemioterapię lub nienadającego się do 
resekcji [36, 52]. Jest to również terapia ostatniej szansy 
dla pacjentów z NF1 [36].

Na ten moment trwają prace nad nowszymi technika-
mi radioterapii w celu zminimalizowania dawki promie-
niowania. Należą do nich: frakcjonowana radioterapia 
stereotaktyczna, z modulacją intensywności, radioterapia 

wiązką protonów oraz radiochirurgia stereotaktyczna. Na 
przykład w stereotaktycznej radioterapii występuje 79% 
5-letnich przeżyć bez zaburzeń funkcji poznawczych oraz 
endokrynologicznych, w porównaniu z konwencjonalną 
radioterapią. Wstępne doniesienia o nowych metodach 
leczenia napawają entuzjazmem, jednakże wymagane są 
dane z długoterminowej obserwacji, aby upewnić się, 
czy łagodzą toksyczność konwencjonalnej radioterapii. 
Obecnie radioterapia jest nadal stosowana ze szczególną 
ostrożnością, często w przypadku starszych dzieci i na-
stolatków z OPG opornymi na leczenie [1, 36].

Wnioski

Przebieg kliniczny glejaków drogi wzrokowej jest wy-
soce różnorodny i trudny do przewidzenia. Guzy te mogą 
szybko wzrastać, stabilnie utrzymywać rozmiary, a nawet 
spontanicznie ulegać regresji. Z tego powodu postępo-
wanie w przypadku tych guzów jest wysoce zindywidu-
alizowane — zależy od charakteru i rozległości zmiany 
oraz funkcji wzrokowej. Może obejmować obserwację 
zachowawczą, chemioterapię, radioterapię lub interwen-
cję chirurgiczną.
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