MELANOM DUHOVKY
U DETSKEHO PACIENTA

SOUHRN

U déti je maligni melanom duhovky raritni onemocnéni.

V praci je prezentovan pripad dvanactiletého chlapce s melanomem duhovky vietenobunécné-
ho typu A s predoperacné dekompenzovanym sekundarnim glaukomem.

PFi totalni resekci tumoru bylo nutné extrahovat vlastni ¢ocku a implantovat zadnékomoro-
vou nitroo¢ni ¢ocku (PC IOL) do pouzdra. Pro pretrvavajici zvySeny nitroocni tlak byla nasled-
né provedena antiglaukomatdzni operace. Nyni je nitroo¢ni tlak kompenzovany a pacient je
bez znamek pritomnosti nadorovych bunék ¢i metastaz.
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SUMMARY

IRIS MELANOMA IN A CHILD

Iris melanomas are very rare in children. The paper presents the case of a 12-year-old boy
with iris melanoma of spindle-cell type A and pre-operatively associated with uncontrolled
secondary glaucoma. Tumour resection was complicated by lens extraction and consecutive
PC IOL implantation. Antiglaucomatous surgery was performed due to the persistently ele-
vated intraocular pressure. Currently, the intraocular pressure is within the normal range and
the patient has no signs of the presence of tumour cells or metastases.
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Maligni melanom se v détském véku vyskytuje velmi vzac-
né. Na duhovce se u déti nachazi vice nez 50 % malignich
melanomd.

V 80 % pripadu jsou lokalizovany v dolni poloviné duhov-
ky. Baze nadoru je vétsi nez 3 mm a prominuje vice nez 1
mm. Pigmentace melanomu duhovky mizZe byt rGzného
stupné — od vyrazné pigmentovanych az po amelanotické.
Vzacnéjsi variantou je tzv. tapioca melanom — amelanoticky
multinodularni nador [6].

Melanom se projevuje vyraznou progresi a zménou svého
tvaru, velikosti, vyraznou vaskularizaci. Pfi podezreni je nut-
na iridektomie s excizi tumoru [3].

V Callenderové histologické a cytologické klasifikaci jsou
rozliSovany nasledujici typy uvedlniho melanomu: vieteno-
bunécny typ A, vietenobunécny typ B, epiteloidni a smiSeny.
Callenderova histologickd a cytologicka klasifikace uveal-
nich melanomu se zacala pouzivat od roku 1931 k urcovani
progndzy a presnéji modifikovana byla v roce 1983 [1, 7].

NejCastéjsi je vietenobunécny, méné maligni typ. Horsi
progndzu ma epiteloidni histologicky typ. ProrUstani difuzni-
ho melanomu trabekularni tramcinou nebo usazovdni nado-
rovych bunék v komorovém uhlu muze zpUsobit sekundarni
glaukom. Typicky je vznik sektorové katarakty [6].
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Zacatkem brezna 2014 si dvanactilety chlapec poranil ci-
novym vojackem pravé oko, poté pozoroval zarudnuti oka
a zhorsené vidéni. K ocnimu vySetieni na spadovou ocni am-
bulanci prisel az na konci brezna 2014. Pro suspektni tumor
na duhovce byl okamzité odeslan k vysetreni na Ocni kliniku
FN Olomouc. Tam byl diagnostikovan suspektni melanom

Obr. 1 Melanom duhovky pravého oka pred operaci
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Obr. 2 Melanom duhovky pravého oka pred operaci

duhovky a sekundarni glaukom, pro ktery byla indikovana
antiglaukomatdzni terapie.

Ve spadové ambulanci byl dohledan nélez z preventivniho
ocniho vysetfeni z Unora 2010, kdy byl bilaterainé fyziolo-
gicky ocni nalez. Dle sdéleni maminky se Utvar na duhovce
nachazel jiz v roce 2011 a vyrazné neprogredoval (obr. 1, 2).

Na nasi kliniku byl pacient odesldn od kolegl z Olomou-
ce k dalSimu vysetteni a nasledné Ié¢bé. Prvni vysetieni na
nasem pracovisti bylo provedeno zacatkem dubna 2014.
Nekorigovana zrakova ostrost (NZO) pravého oka byla 0,3,
nejlepsi korigovana zrakova ostrost (NKZO) 1,0. NZO i NKZO
levého oka byla 1,0. Béhem hospitalizace jsme opakované
namérili zvyseny nitrooc¢ni tlak, priimérné 29 mm Hg, i pfi
|é¢bé trojkombinaci antiglaukomatik.

Biomikroskopicky predni komoru od 6. do 9. hodiny vy-
pliovala vaskularizovana pigmentovana tumordzni hmota.
Zornice méla velikost 4x4 mm a lehké zneokrouhleni u 7. aZ
8. hodiny, kde se nachazelo ektropium pigmentového epite-
lu duhovky.

Pfi ultrazvukovém biomikroskopickém vysSetfeni byla
na duhovce mezi 6.-9. hodinou zachycena ovoidni, jemné

Obr. 3 Melanom duhovky pravého oka na operacnim sale tésné
pred resekci
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Obr. 4 Pravé oko po excizi melanomu duhovky a vyméné ¢ocky

echogenni léze zasahujici az ke koreni duhovky. Léze ve svém
vrcholu naléhala na endotel, jeji baze dosahovala limbalné
velikosti 7 mm a prominence ¢inila 2,8-3,4 mm, radidlné az
4,6 mm. Nebyla patrna zjevna invaze do cilidrniho télesa.

Pfi MR mozku a orbit se zobrazil diskrétni defekt predni
komory pravého bulbu, bez postkontrastniho syceni, jinak
byl nalez bez dalsi patologie.

Pro prvotni odmitani chirurgické Ié¢by a naslednou ne-
moc se resekce tumoru provedla aZ v ¢ervnu 2014 (obr. 3).

Peroperacné zasahoval melanom duhovky k okraji fasna-
tého télesa. Jak jiz bylo zminéno i u vysledkd ultrazvukové
biomikroskopie, nebyla zjevna invaze do ciliarniho télesa.
To se potvrdilo i béhem operace. Byla proto provedena
kvadrantova iridektomie bez parcialni resekce fasnatého té-
lesa. Resekce duhovky byla provedena ve zdravé tkani s do-
state¢nou bezpecénostni zénou, in sano. Nasledné se po ope-
raci provedlo celotélové PET/CT a v okoli kolobomu nebyly
pritomna rezidua nadoru a potvrdila se kompletni resekce
nadoru.

Pi kvadrantové resekci tumoru duhovky v rozsahu celého
dolniho temporalniho kvadrantu bylo také zjisténo, Ze tu-
mor prorUsta do predniho pouzdra ¢ocky. V daném kvadran-
tu byla pfitomna i parcidlni periferni katarakta. Proto jsme
po zhodnoceni nélezu provedli predni kapsulorexi, irigaci/
aspiraci cocky a implantaci PC IOL do pouzdra (obr. 4).

Histologicky byl potvrzen melanom duhovky, vietenobu-
nécny typ A, prognosticky prizniva varianta. Mikroskopické
a imunohistochemické vysetreni resekatu o velikosti 4x3x2
mm provadél Ustav patologie FN Brno a Ustav patologie
a molekularni mediciny 2. LF UK a FN v Motole. Vzhledem
k potvrzené diagndze pacient absolvoval komplexni onkolo-
gické vysetreni a zUstava i nadale v péci Kliniky détské on-
kologie.

Po operaci jsme doplnili celotélové PET/CT, MR mozku
a orbit a komplexni laboratorni vy$etfeni. Zédnou z téchto
metod nebyla zjisténa patologie, viechny vysledky byly ne-
gativni. Mutace genu BRAF, NRAS, TP53 nebyla prokazana,
ale byla zjisténa pozitivni mutace Q209L genu GNAQ. Tumor
markery byly negativni. Na zakladé vysledkl cytogenetiky
a molekularni genetiky onkologové neindikovali chemotera-
pii ani jinou adjuvantni lécbu.
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Obr. 5 Pravé oko v pribéhu 2. operace — trabekulektomie s mi-
tomycinem C a bazélni iridektomie

Obr. 6 Pravé oko po 2. operaci - trabekulektomii s mitomycinem C
a bazaIni iridektomif

Pooperacné i pfi kombinované antiglaukomatdzni lokalni
a celkové terapii nebylo mozné dlouhodobé nitrooc¢ni tlak
kompenzovat. Na zacatku fijna 2015 jsme pro dekompen-
zovany glaukom a progresi glaukomovych zmén na terdi
zrakového nervu provedli trabekulektomii s mitomycinem C
a bazélni iridektomii (obr. 5, 6).

Nyni je na lokalni antiglaukomatdzni terapii normotenze
a NKZO pravého oka je 0,1. | pfes celkovou a lokalni korti-
koidni prfedoperacni a pooperacni terapii doslo k fibrotizaci
zadniho pouzdra ¢ocky. Vyhledové proto bude nutné pro-
vést Setrnou zadni kapsulotomii.

Pacient je bez znamek pritomnosti nadorovych bunék i
metastaz.

DISKUSE

Melanom duhovky je v détském véku raritni onemocnéni,
nicméné jiz v roce 1951 publikovali Duke a Dunn studii 28
oci s melanomem duhovky a z toho 3 byly diagnostikovany
u ditéte [2].

V roce 2012 vypracovali autofi z Univerzity Thomase Jef-
fersona ve Filadelfii retrospektivni nerandomizovanou studii
na 317 ocich s melanomem duhovky. Do studie zahrnuli 24
déti, pricemz dité bylo definovano jako osoba mladsi 20 let.
V Zadné vékové skupiné nebyl statisticky vyznamny rozdil
v pohlavi, lateralité, lokalizaci nebo metastazovani. Statistic-
ky vyznamny rozdil u vékovych skupin byl v terapii. U déti
byla Castéji provedena lokalni resekce a u dospélych byla
Cetnéjsi radioterapie. U détskych pacientl byla baze tumoru
mensi, nizsi vyskyt sekundarniho glaukomu a signifikantné
Castéji byl u déti diagnostikovan tapioca melanom [9].

V roce 2009 publikovali autofi z Univerzity Leiden Medical
Center v Nizozemsku zajimavou kazuistiku chlapce Iéceného
od 12 let pro melanom v dolnim kvadrantu duhovky, viete-
nobunécny typ A. Po provedeni lokalni resekce melanomu
duhovky vznikla sektorova iridektomie. Zakazkové byl vyro-
ben fakicky duhovkovy implantat, ktery redukoval poope-
racni fotofobii a pooperacné byla NZO 1,0 [4].

V diferencidlni diagnostice je nutné vyloucit vreteno-
bunécény névus, adenom pigmentového epitelu duhovky,
leiomyom, melanocytom, duhovkové metastazy a juvenilni
xantogranulomatozu.

Problematikou melanomu uvey se zabyva rada cCeskych
a slovenskych autor( [5, 8, 10, 11, 12], avsak raritni pfipad
melanomu duhovky u ditéte dosud v ceské a slovenské od-
borné literature publikovan nebyl.

ZAVER

| pfes dobrou prognézu melanom@ duhovky je pro pacien-
ty stéZejni rychla a spravna diagnostika. Vétsi velikost nado-
ru duhovky predstavuje jeden z nepftiznivych prognostickych
faktor(. Maligni melanom duhovky vietenobunécného typu
A ma pfi spravné diagnostice a vcasné totalni resekci velmi
dobrou progndézu bez nutnosti enukleace bulbu a dalsi on-
kologické 1éCby. Nutna je ale mezioborova spoluprace a pra-
videlné sledovani pacienta.
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