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Βιβλιογραφία

Η παρουσίαση ενός σπάνιου περιστατικού ενδοκράνιας υπέρτασης

με συνοδό οφθαλμολογική προσβολή σε ασθενή με ατομικό

ιστορικό ινώδους δυσπλασίας.

Σκοπός

Πρόκειται για νεαρή γυναίκα ασθενή, 25 ετών, με ατομικό ιστορικό

ινώδους δυσπλασίας 3ετίας και φυσιολογικό δείκτη μάζας

σώματος, η οποία προσήλθε αιτιώμενη με θάμβος οράσεως και

επαναλαμβανόμενα επεισόδια κεφαλαλγίας προ 2 ετίας.

Υλικό & Μέθοδος

Η αρχική οπτική οξύτητα της ασθενούς ήταν 10/10 (OD/OS), ενώ

κατά την βυθοσκόπηση αναδείχθηκε αμφοτερόπλευρο οίδημα των

οπτικών θηλών, με αύξηση του RNFL στο OCT, και παρουσία

τοξοειδών σκοτωμάτων στα οπτικά πεδία. Η ενδοκρανιακή πίεση

στην ΟΝΠ ήταν 36 cmH2O, ενώ από τον απεικονιστικό έλεγχο

αναδείχθηκε μια διάχυτη ήπια πάχυνση του ινιακού οστού.

Συνεπώς, τέθηκε η διάγνωση της ενδοκράνιας υπέρτασης και η

Αποτελέσματα

Η ινώδης δυσπλασία ή σύνδρομο McCune-Albright αποτελεί μια

σπάνια καλοήθη οστική διαταραχή, η οποία χαρακτηρίζεται από

πολλαπλασιασμό ινώδους ιστού ενδομυελικά στα οστά,

υπερμελάγχρωση του δέρματος, και υπερλειτουργία των

ενδοκρινών αδένων (1). Επιπροσθέτως, το οίδημα της οπτικής

θηλής, το οποίο μπορεί να οφείλεται σε αυξημένη ενδοκράνια

πίεση, αποτελεί μία δυνητικά σοβαρή και σπάνια οφθαλμολογική

εκδήλωση της ινώδους δυσπλασίας (2).

Εισαγωγή ασθενής έλαβε αγωγή με ακεταζολαμίδη p.o, με πλήρη ύφεση των

συμπτωμάτων και της ενδοκράνιας υπέρτασης. Ωστόσο,

αναπτύχθηκε μετοιδηματική οπτική ατροφία με παραμονή των

ελλειμμάτων στο οπτικό πεδίο. Δύο χρόνια αργότερα, η ασθενής

επανήλθε με επιδεινούμενη κεφαλαλγία με την ενδοκράνια πίεση

να είναι 30 cm H2O, οπότε αυξήθηκε η δόση της ακεταζολαμίδης

και προστέθηκε στην αγωγή τοπαμιράτη. Λόγω της οπτικής

ατροφίας και των ελλειμμάτων στα οπτικά πεδία συστήθηκε

κοιλιοπεριτοναική παροχέτευση με βαλβίδα ή optic nerve sheath

fenestration.

Το οίδημα θηλής και η ενδοκράνια υπέρταση αποτελούν σπάνιες

και σοβαρές επιπλοκές της ινώδους δυσπλασίας. Η εμφάνιση

νευρολογικής σημειολογίας σε αυτούς τους ασθενείς αποτελεί

ένδειξη για άμεση νευροαπεικόνιση, συχνή παρακολούθηση και

πιθανή χειρουργική παρέμβαση.

Συμπεράσματα

Συζήτηση 

και λειτουργικά ελλείματα, συμπεριλαμβανομένης της οπτικής

νευροπάθειας λόγω συμπίεσης ή έλξης του ΟΝ (2). Το οίδημα

του ΟΝ αποτελεί μία σπάνια εκδήλωση της νόσου, η οποία

μπορεί να οφείλεται σε πιεστικά φαινόμενα ή/και διακοπή της

ροής του ΕΝΥ λόγω οστικών αλλοιώσεων του κρανίου ή

χωροκατακτητικών εξεργασιών, καθώς και σε παράγοντες

κινδύνου για αυξημένη ενδοκράνια πίεση, όπως η

ενδοκρινοπάθειες ΜAS και διάφορα φάρμακα (2). Η θεραπεία

του οιδήματος οπτικής θηλής περιλαμβάνει, συντηρητικά μέτρα

(απώλεια βάρους και αποφυγή καπνίσματος), φαρμακευτική

αγωγή (ακεταζολαμίδη, τοπιμιράτη και φουροσεμίδη), ενώ σε

περιπτώσεις όπου απειλείται η όραση θα πρέπει να εξετάζεται το

ενδεχόμενο χ/κης επέμβασης με optic nerve sheath fenestration,

κοιλιοπεριτοναϊκή ή οσφυοπεριτοναϊκή βαλβίδα. (3)
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