Orbitalni tumory u dospélych — desetileta studie

Krasny J.12, Sach J.3, Brunnerova R.!, Konvicka J.!, Jankovska M.4, Srp A.5, Kozak J.%

10¢ni klinika FN Kralovské Vinohrady, Praha, pfednosta prof. MUDr. Pavel Kuchynka, CSc.
2I,nstitut pro vzdélavani zdravotnikli, Praha, vedouci prof. MUDr. Pavel Kuchynka, CSc.

SUstav patologie FN Kralovské Vinohrady, Praha, vedouci prof. MUDr. V. Mandys, CSc.
“Hematologické oddéleni FN Kralovské Vinohrady, Praha, pfednosta doc. MUDr. T. Kozak, Ph.D., MBA.
SRadiodiagnosticka klinika FN Kralovské Vinohrady, Praha, pfednosta doc. MUDr. V. Janik, CSc.
6Stomatochirurgicka klinika FN Motol, Praha, pfednosta doc. MUDr. J. Kozak, CSc.

SOUHRN

Autofi referuji o diagnostickém postupu, Ié€eni a sledovani 87 dospélych pacientli s tumory orbity v letech 1998 az 2007 na O¢ni
klinice FN Kralovské Vinohrady. Soubor tvofi 42 muzt a 45 Zen ve véku 18-89 let. U 49 nemocnych se jednalo o benigni tumory
ve véku 18-80 let (median 48) a 38 pacienttll bylo postizeno malignimi nadory, a to ve véku 38-89 let (median 61 let). Mezi za-
kladni vySetfovaci postupy patfila magneticka rezonance a histologicka verifikace tumoru. Operativné bylo feSeno 64 afekci po-
moci 70 operacnich vykoni. Pfedni diagnosticka i terapeuticka orbitotomie byla vyuzita v 72,5 %, zevni osteoplasticka orbito-
tomie (Krénlein) v 14,5 % a exenterace v 13 %. Celkem 23 pacientl bylo Iééeno jen konzervativné kortikosteroidy nebo jsou
zatim ve sledovani pro benigni nador. Na prvnim misté byl diagnostikovan zanétlivy pseudotumor oc€nice ve 40 % v klinickém
obrazu predni nodularni nebo zadni difuzni formy, dakryoadenitidy ¢i orbitalni myozitidy. VSichni nemocni byli Ié€eni predniso-
lonem nejméné tfi mésice, pro relaps imunopatologického procesu v 16 % byla terapie doplnéna o azathioprim. Chirurgické re-
Seni bylo zvoleno u 66 % zanétlivych procest v oblasti slzné zlazy. Ctyfikrat byla verifikovana sarkoidéza. Druhym tumorem
v celkovém pofradi byl lymfom v 19,5 %, z toho byl MALT-lymfom verifikovan v 59 % z nich. Pfi jeho 1é¢bé byla zvolena u 2/3 che-
moterapie a vZdy bylo docileno remise. Aktinoterapie byla volena pfedevs§im u ostatnich typt lymfom, kdy folikularni forma
a lymfom z bunék plasté byly pri¢inou umrti dvou nemocnych. Mezi malignimi nadory byly klinicky nezavaznéjsi histologicky
riznorodé primarni karcinomy orbitopalpebralni oblasti ve 14 % a sekundarni melanom orbity vychazejici ze spojivky v 5,5 %.
Oba tyto nadory, v celkovém poctu jako lymfomy, byly jedinou indikaci k exenteraci a byly pfi¢inou umrti ¢ty nemocnych.
Zaveér: Mezi tumory orbity v dospélém véku jednoznacéné prevazoval zanétlivy pseudotumor a lymfom. Rozhodujici byla vzdy hi-
stologicka verifikace, ktera urcila dalSi Ié€ebny postup.

Klicova slova: tumor orbity, pseudotumor orbity, MALT-lymfom, orbitotomie, exenterace orbity, magneticka rezonance

SUMMARY

Orbital Tumors in Adults — a Decennary Study

The authors refer about diagnostic procedures, treatment and follow-up of 87 adult patients with orbital tumors during the
period 1998 — 2007 in the Department of Ophthalmology, Faculty Hospital Kralovské Vinohrady, Charles University, Prague,
Czech Repubilic, E. U. The group consists of 42 men and 45 women, age range 18-89 years. In 49 patients, the tumors were of
benign origin (age 18-80 years, median, 48 years), and 38 patients suffered from malign tumors (age 38-89 years, median, 61
years). Among basic examinations methods ranked the magnetic resonance imaging and the histological verification of the
tumor. Sixty-four tumors were treated by means of 70 surgical procedures. The anterior diagnostic or therapeutic orbitotomy
was used in 72.5 % of the cases, lateral osteoplastic orbitotomy (Kronlein) in 14.5 %, and exenteration of the orbit in 13 % of the
cases. Altogether 23 patients were treated without surgery by means of corticosteroids, or are followed-up due to a benign
tumor only. As the most common, the inflammatory pseudotumors of the orbit were diagnosed in 40 %. Clinically they were of
the anterior nodular, or posterior diffuse form, dacryoadenitis or orbital myositis. All patients were treated by means of
prednisolon for at least three months; due to the relapse of the immunopathologic process, in 16 % of the cases the therapy
was supplemented with azathioprime. The surgical procedure was the choice of treatment in 66 % of inflammatory processes
in the lacrimal gland region. In four cases the sarcoidosis was established. The second tumor in the final ranking was lymphoma
in 19.5 %; the MALT-lymphoma was diagnosed in 59 % of these cases. The chemotherapy was chosen for the treatment in 2/3
of the cases, and in all cases the remission was reached. The actinotherapy was chosen especially in other types of lymphoma;
the follicular form and “molding” lymphoma were the causes of the death in two patients. Among malignant tumors, the most
serious clinical courses were histological different primary carcinomas of the orbitopalpebral region in 14 % of the cases, and
secondary melanoma spreading from the conjunctiva in 5.5 %. Both these tumors, counting the same number as lymphomas,
were the only indications to the exenteration of the orbit, and causes of the death in four patients.

Conclusion: Among orbital tumors in adults, the most common were inflammatory pseudotumor and lymphoma. The decisive
procedure was always the histological verification, which directed the following therapy.

Key words: orbital tumor, pseudotumor of the orbit, MALT-lymphoma, orbitotomy, exenteration of the orbit, magnetic resonance
imaging
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uvob

Tumory o¢nice predstavuji dvé odliSna klinicka onemocnéni,
a to zanéty ocnice a nadory oc¢nice, které maji asto spole¢nou
klinickou symptomatologii. Zasadni problematikou jsou maligni
nadory, nebot ohrozuji Zivot nemocného, proto je dilezita
v€asna a spravna diagnoéza. V diferencialnim pfistupu ma za-
sadni slovo komplexni mezioborova spoluprace, jak o tom ho-
vofi zastoupeni jednotlivych oborl podilejicich se na nasi stu-
dii, kter4 se zabyva desetiletym rozborem této problematiky
v dospélém véku. V tomto obdobi bylo v Ceskoslovenské a po-
zdgji Ceské a slovenské oftalmologii uverejnéno pouze osm
publikaci [3, 12, 16, 17, 19, 21, 24, 29] a z toho polovina byla
vénovana prevazné pedooftalmologické problematice [16, 17,
19, 29]. Hlavnim zdrojem informaci na dané téma z(istava do-
sud nepfekonana monografie doc. MUDr. J. Otradovce, CSc.
[25]. Dalsi informace dopIlnéné o nové poznatky Ize najit v pfi-
slusnych kapitolach [7, 34] nové u€ebnice ,O¢ni Iékarfstvi®.

VLASTNi SESTAVA

Na Oc¢ni klinice FN Kralovské Vinohrady bylo v letech
1998-2007 poprvé vySetfeno a dale konzervativné léceno,

operovano (ve spolupraci se Stomatochirurgickou klinikou FN
Motol byla provadéna zevni osteoplasticka orbitotomie podle
Kronleina) a vétsinou trvale sledovano 87 dospélych pacientd,
a to 42 muzl a 45 Zen, s tumory orbity ve véku 18-89 let (me-
dian 56,5 roku). U 49 nemocnych se jednalo o benigni tumory
ve véku 18-80 let (median 48 let) a 38 bylo postizeno malig-
nimi nadory, a to ve véku 38-89 let (median 61 let). VSichni
nemocni byli vzdy podrobné klinicky vysetfeni, bylo provedeno
vyhodnoceni orbitalniho procesu pomoci zobrazovacich meto-
dik, a to pfedevsim magnetické rezonance (MR), méné Casto
byla pouzita vypocetni tomografie (CT) a ojedinéle diagnos-
ticky byl vyuzit i B-scanovy ultrazvuk (UZ). Nasledné zhodno-
ceni bylo indikaci k chirurgické intervenci z diagnostického
nebo terapeutického hlediska. Jen u 12 pacient( byla nasa-
zena konzervativni terapie &i jsou zatim v dispenzarnim sledo-
vani pro benigni nadory.

Nejcastéjsi afekci byl jednostranny zanétlivy pseudotumor
ocnice (PST) pod obrazem ¢ty rozdilnych klinickomorfolo-
gickych jednotek s pfevahou postizeni u Zen, kromé vaskuli-
tidy (tab. 1). Tvofil 40 % ze vSech tumord, mezi benignimi
procesy byl zastoupen v 71,5 %. Jeho charakteristickym
symptomem vzdy byla rizné rozsahla protruze bulbu s moz-
nou dislokaci na druhou stranu od dané afekce. Motilita
bulbu byla omezena u v8ech myozitid ve smyslu funkce
svalu. Absolutnim projevem zanétlivého procesu bylo vy-
razné omezeni ve vSech pohledovych smérech, které se pre-
zentovalo jako bolestiva oftalmoplegie (Tolosa-Hunt syn-

Tab. 1. Rozdéleni typu zanétlivého pseudotumoru (PST) orbity podle pohlavi

Forma zanétlivého pseudotumoru

Celkem

pfedni nodularni forma

16

myozitida zevniho pfimého svalu

6

dakryoadenitida

7

zadni difuzni forma (Tolosa-Hunt syndrom)

4

vaskulitida

2

Celkem

Tab. 2. Typy lymfomu orbity a jejich lééba

Histologicka verifikace NHL

Lécba

Poznamka

difuzni velkobunéény lymfom

chemoterapie (2007)

v lécbé

bez 1é¢by pro B-CLL (2002)

observace i v 2008 (viz kazuistika ¢. 1)

folikulari lymfom

aktinoterapie (1999)

zemfrela (2003)

lymfom z bunék plasté

chemoterapie od 2007

v lécbé

chemo+aktinoterapie od 2003

2. remise od 2007

chemo-+aktinoterapie od 1999

4krat relaps — zemrel (2007)

radioterapie (2003)

remise (2003), Zije

NN SN SIS INI SN SN SIS SN (T
>

MALT-lymfom

chemo-+aktinoterapie od 2003

remise (2005)

aktinoterapie (2005)

kazuistika ¢. 5

Kronlein+aktinoterapie (2000)

remise (2000)

chemoterapie (2005)

remise (2005

aktinoterapie (2001)

remise (2002

excize — bez recidivy (2002)

chemoterapie (2006)

)
)
remise (2002)
remise (2006)

chemoterapie (2006

remise (2006)

tu ledvin jiné etiologie — zemrela (2006)

)
chemoterapie (2005)
)

chemoterapie (2008

kazuistika ¢. 4
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Tab. 3. Tumory v oblasti slzné zZlazy a jejich lIécba

el
o
=

Histologicka verifikace

1. operace

2. operace | Celkova lécba Poznamka

Ne

dakryoadenitida sine

imunosuprese SLE

retenéni cysta Krénlein

sine

pseudotumor Krénlein

Medrol, Imuran perineuritida n. Il

sarkoidéza Krénlein

Medrol bez systémovych projev

Y E4I

pseudotumor Krénlein

Medrol

N

MALT-lymfom biopsie

aktinoterapie kazuistika ¢.4

Ne¢

dakryoadenitida sine

Medrol

susp. Mikulicziv sy

plexiformni neurofibrom Kronlein

sine tu oblasti slzné zlazy

z [~

MALT-lymfom Krdnlein

aktinoterapie

N

sarkoidéza Krénlein

Medrol bez systémovych projev

Ne

adenoidné cysticky karcinom Kronlein

exenterace aktinoterapie

N

intersticialni dakryoadenitida biopsie

Medrol st. p. opakovaném zanétu

N

spinocelularni karcinom Krénlein

drom). Obé tyto klinické jednotky provazela chemoéza spo-
jivky. Afekce v oblasti slzné Zlazy se projevovala esovitym
prohnutim horniho vi¢ka se ziZzenim o¢ni $térbiny a pfileha-
jici iritaci spojivky v hornim temporalnim kvadrantu. U dvou
pacientl byla afekce oblasti slzné Zlazy ¢asnym symptomem
sarkoidozy (tab. 3). Pokles vicka s omezenou motilitou bylo
znakem u 73 % pacientl s nodularni formou zanétlivého pro-
cesu. Rezistence byla vétSinou dobfe hmatna, hladka, tuha,
reduktabilni, a to pfevazné u horni nazaini hrany ocnice. Nej-
nervu u jednoho pacienta s relapsem dakryoadenitidy pfi
udrzovaci l1é¢bé kortikosteroidy. Byl indikovan chirurgicky vy-
kon se zménou imunosupresivni terapie (tab. 3). Restituce
zrakové funkce nebyla Uplné a nasledovala parcialni atrofie
hlavy optického nervu.

Diagnosticka pfedni transpalpebralni orbitotomie byla pro-
vedena u obou vaskulitid a 9 nodularnich pseudotumoru. Te-
rapeuticka transkonjunktivalni excize fesila subkonjunktivalni
lokalizaci PST u 2 nejmladSich pacientek. Chirurgické feSeni
bylo také indikovano u afekci slzné zlazy (tab. 3). U vSech ne-
mocnych byla nasazena imunosupresivni terapie prednisolo-
nem (Medrol) po dobu nejméné tfi mésicu. U 6 recidiv tohoto
imunopatologického procesu byla kortikosteroidni terapie do-
plnéna o podani azathioprimu (Imuran), ¢imz bylo docileno
u v8ech nemocnych remise zakladni choroby.

Mezi zbyvajicimi 27 % benignimi tumory bylo zastoupeno 6
fibréznich dysplazii, 4 meningeomy a jednou retenéni cysta
slzné zlazy, plexiformni neurofibrom v této oblasti a varix orbity
¢i hemangiom. Chirurgicky postup byl zvolen u obou afekci
slzné zlazy (tab. ¢.3) a u dvou nemocnych s fibrézni dysplazii.
U jednoho pacienta byla provedena zevni osteoplasticka orbi-
totomie s ¢astecnou orbitektomii (na Stomatochirurgické Kkili-
nice FN Motol) a u druhé nemocné byla indikovana diagnos-
ticka orbitotomie pro podezieni na sarkom. Ostatni nemocni
jsou Klinicky pravidelné sledovani, v€éetné zobrazovacich me-
todik. Pacienti s meningeomem jsou ve spole¢né dispenzarni
péci s neurochirurgy, jeden z nich se podrobil neurochirurgic-
kému vykonu. Dva ze ¢&tyf neoperovanych nemocnych s fib-
rézni dysplazii, kde proces zasahoval do oblasti optického ka-
nalu s normalnimi zrakovymi funkcemi a jen s lehce snizenou
citlivosti na kontrast, se podrobili demineraliza¢ni 1é¢bé po-
moci bisfosfonatl (Fosamax).

Nejc¢astéjSimi malignimi nadory byly orbitalni projevy lym-
fom0 rozliéné histologické verifikace (tab. 2), které tvofily
19,5 % vsSech patologickych orbitalnich procesd a mezi malig-
nimi nadory potom byly zastoupeny v 45 %. Klinické projevy
byly nesmirné rozmanité, ale zacatek orbitopalpebralnich pro-

exenterace aktinoterapie zemrela

jevud byl vétSinou nahly. Pokles horniho vi¢ka rizného rozsahu
se projevil v 63 %, zuzeni o€ni &térbiny pro patologii v dolnich
kvadrantech ocnice bylo ve 25 %, zbyvajici symptomatologii
predstavovaly samostatné spojivkové afekce. Kombinace pri-
marnich vi¢koveé spojivkovych projevl byla u 31 % nemocnych
a pfipominala zanétlivy proces. Protruze nepatfila k zakladnim
symptom0m, vzdy chybéla porucha motility bulbu s diplopii.
Nejcastgjsi variantou byl MALT-lymfom, v jeho 1éCbé se prede-
v§im uplatnil protokol chemoterapie — CHOP (cyklofosfamid,
vincristin, adriamycin a prednison). Aktinoterapie byla zakla-
dem lécby u lymfomu z bunék plasté a pro oblast slzné zlazy.
V remisi zakladniho onemocnéni je 59 % nemocnych, dalSich
23 % je v 1é¢bé a zemfrelo 18 % pacientd, z toho jeden (6 %)
na maligni duplicitu.

Mezi ostatnim malignitami orbitopalpebralni oblasti previa-
daly r(izné histologické formy karcinomu v 31,5 %, prorlstani
spojivkového melanomu do orbitélni oblasti bylo pozorovano
u 13 % nemocnych, bazaliom byl zastoupen v 7,5 % a jednou
byl zaznamenan sarkom (2,5 %). Klinické projevy byly ob-
dobné jako u lymfomu, jen zanétlivé pfiznaky chybély, nastup
byl pozvolnéjsi, ale rychlejSi nez u benignich nadorl v¢etné
rozvoje protruze a deviace bulbu.

Karcinomy byly vzdy fedeny chirurgicky, orbitotomie terape-
uticka ¢i biopticka byla prvni fazi feSeni, u 4 nemocnych mu-
sela byt provedena exenterace technikou se zachovanim klize
viCek i spojivkového vaku. Néasledovala onkologicka lécba,
a to pfedevsim aktinoterapie, ktera prfevazovala nad chemote-
rapii. Ze sledovanych 12 pacient( 2 zemfeli.

Orbitalni propagace spojivkového melanomu nésledovala
po opakovanych excizich a plastikach spojivky 5 nemocnych
z celkem 12 sledovanych pacientdl v daném obdobi. U téchto
nemocnych (4 muzi a 1 Zena) starSich 65 let musela byt pro-
vedena exenterace ocnice technikou se zachovanim klze vi-
Cek. Do exenteratu byla vzdy zavzata cela tarzalni spojivka
s okrajem vicek. V roce 2008 zatim prezivaji tfi pacienti, u kte-
rych byla exenterace provedena po roce 2004. Dva muzi, ktefi
byli operovani pfed rokem 2000, zemfeli na metastaticky roz-
sev.

Tfi pacienti s bazaliomem a jedna pacientka se sarkomem
byli feSeni terapeutickou orbitotomii a plastikou kdze, jsou ve
sledovani onkologu.

Ze vsech sledovanych pacientt s PST a lymfomem orbity
uvadime pét kazuistik k dokresleni diferencialné diagnostic-
kého pohledu na nejvice zastoupené klinické jednotky nevyji-
maje problematiku onemocnéni slzné zlazy.
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Kazuistika ¢. 1.

19leta divka pfichazi v fijnu 1999 pro z plného zdravi nahle
vzniklé solidni zdufeni spojivky pod hornim vickem vpravo
(obr. 1a), pohyb oka byl bolestivy a snaha o elevaci vyvolavala
vertikalni diplopii. Ostatni zevni i nitroo¢ni nalez na obou oc€ich
byl fyziologicky, VOP = VOL 1,0 nat. Celkové imunologické vy-
Setfeni v bunécné ani humoralni slozce neprokazalo patolo-
gické zmeény, véetné zakladnich autoprotilatek ENA, ANCA,
ANA. Sarkoiddza, tuberkuléza ¢i dalsi zvazované infekéni eti-
ologie zanétu byly u pacientky dalSimi vySetfenimi vylouceny.
MR: T1W v koronarni roviné — plastovité zdufeni v oblasti
uponu horniho pfimého svalu, kde nelze posoudit vzajemnou
souvislost (obr. 1b). Z horni terapeutické transkonjunktivalni
excize 11. 10. 1999 se podafilo cely utvar odstranit bez posko-
zeni horniho pfimého svalu, na ktery jen naléhal, ale pfimo
z néj nevychazel. Histologicka vysetieni (obr. 1c): Zanétlivy
pseudotumor orbity typu tzv. orbitalniho lipogranulomu. Zanét-
livy infiltrat (na obrazku uhlopfiéné prochazejici pruh) pfechazi
plynule do fibrotizovanych partii (na obrazku vlevo nahore
a vpravo dole). Zfetelna je u tohoto pfipadu granulomatézni
komponenta z&nétlivého infiltratu tvofena makrofagy, s ucasti
i ojedinélych vicejadernych obrovskych bunék. Po operaci na-
sazen prednisolon (Medrol) v davce 1mg/kg/den, po histolo-
gické verifikaci zanétlivého procesu do mésice vysazen. Pato-
logicky proces se zhojil p. p. a pacientka je jiz trvale bez obtizi.

EPIKRIZA: Spojivkové orbitalni procesy nasich sledova-
nych pacientl se projevovaly akutnim zacatkem. Patologicka
tkan pod spojivkou zasahovala do predekvatorialni ¢asti te-
nonské oblasti nad bulbem, v pfipadech, kde byl tangovan né-
ktery z Upon0 pfimych svald, byla vyvolana diplopie ve sméru
funkce postizeného svalu. Nasledny operacni vykon transkon-
junktivalnim pfistupem ve vétsiné pfipadd mél za cil excizi pa-
tologické tkané v makroskopicky absolutnim rozsahu, nejen
pro histologickou verifikaci. Klasicky zanétlivy pseudotumor
jsme zaznamenali u jedné mlads$i nemocné. U tfi dalSich ne-
mocnych se jednalo o lymfom. Pacient s dodate¢né verifikova-
nym difuznim velkobunécnym B-lymfomem (2008), vzniklého
transformaci z B-CLL (chronicka B-lymfocytarni leukémie), pro
kterou byl pacient pivodné jen sledovan, nebot se jednalo 0.
klin. stadium. U dal8ich dvou nemocnych se jednalo o MALT-
lymfom: u 59letého nemocného po excizi zUstalo onemocnéni
bez recidivy a systémového postizeni a u 64leté zeny byl tu-
mor verifikovan az z opakované excize, nemocna je po che-
moterapii v remisi (tab. 2).

Kazuistika ¢. 2

59lety muz pfichazi akutné v bfeznu 2003 k pfijeti pro
pravostrannou hemikranii vychazejici z oblasti orbity. Boles-
tivost se akcentuje pfi kterémkoliv pohybu bulbu. Vpravo
roz§ifena o¢ni Stérbina s chemdzou spojivky a axialni pro-
truzi bulbu o 3 mm (obr. 2a). Motilita bulbu je omezena ve
v8ech pohledovych smérech. DalSi nalez na pfednim seg-
mentu oka i fundu na obou ocich je v ramci véku fyziolo-
gicky. VOP = VOL 1,0 s +1,0. MR potvrdila diagnézu boles-
tivé oftalmoplegie: T1W postkontrastni v sagitalni roviné —
vyrazné enhancujici tumor postekvatorialni ¢asti bulbu
hlavné v okoli horniho pfimého svalu zasahujici k hrotu or-
bity (obr. 2b). Vzhledem ke klinickému obrazu a symptoma-
tologii bylo pfistoupeno k 1é€ebné diagnostickému testu na-
razu kortikoid. Po impulsu 1g Solu-Medrolu i. v. ve dvou
dnech po sobé (48 hodin) se okamzité projevil Ié¢ebny efekt
ustupem protruze, uvolnénim motility bulbu (obr. 2c). Jesté
tyden se pokracovalo v terapii prednisolonem (Medrol) 80
mg/den s postupnym vysazenim po tfech mésicich. Pacient
je v trvalé remisi.

EPIKRIZA: Vzdy jednostrannou bolestivou oftalmoplegii,
také oznacovanou jako Tolosa-Hunt syndrom, jsme pozorovali
u &tyf pacientd, ale bez pfiznakl perineuritidy. U dvou z nich

klinicky obraz akutni protruze bulbu doprovéazel pokles horniho
vicka, ktery jako prvni po celkové podanych kortikosteroidech
ustoupil. Pro akutné vzniklé zanétlivé orbitalni procesy imuno-
patologické povahy slouzi terapeutickodiagnosticky test cel-
kové podanych kortikosteroidli v pulsu, kdy nastup lé¢ebného
ucginku se ma dostavit do dvou az tfi dnd.

Kazuistika ¢. 3

54leta zena nikdy celkové zavazné nestonala. V Fijnu 2003
se nahle bez jakékoliv o¢ni pfedchozi sympomatologie obje-
vil otok a zarudnuti horniho vi¢ka vlevo, nalez progredoval
protruzi bulbu 0 2 mm a poru$enou elevaci s pfitomnou ver-
tikalni diplopii (obr. 3a). Ostatni zevni i nitroo€ni nalez na
obou ocich byl fyziologicky v ramci véku, VOP = VOL 1,0
s +0,75. MR: T1W postkontrastni v koronarni roviné — enhan-
cujici difuzni tumor pfi stropu orbity vlevo s infiltraci okolnich
struktur zevniho a horniho pfimého svalu (obr. 3b). Dne 19.
11. 2003 byla provedena biopticka horni zevni orbitotomie.
Histologické vysetreni (obr. 3c): Zanétlivy pseudotumor or-
bity pfi vaskulitidé. Zanétlivy infiltrat je koncentrovany ve sté-
nach cév, ze kterych pronika i do okolni orbitalni tukové
tkané. Na zakladé tohoto vysledku bylo provedeno komplexni
laboratorni vySetfeni k vylou¢eni Wegenerovy granulomatézy
(KO + dif., FW, RTG plic, zékladni biochemické parametry
ledvinnych funkci, vySetfeni bunééné a humoraini imunity
vcéetné ANCA) s negativnim vysledkem. Pfesto byla nasa-
zena imunosupresivni terapie Medrolem v davce 1 mg/kg/den
v narazu deset dni s postupnym vysazenim a udrzovaci dav-
kou 16 mg ob den po dobu 3 mésicli. Pacientka je pres Ctyfi
roky bez obtizi.

EPIKRIZA: Pro PST ve vztahu k celkové chorobé je du-
lezita spravna histologicka verifikace z reprezentujiciho bi-
optického vzorku. Orbitalni postizeni mudze byt prvotnim
symptomem celkové choroby, vyzadujici podrobné klinické
vySetieni. V sestavé 35 pacientll s PST bylo vysloveno po-
dezfeni na Wegenerovu granulomatézu dvakrat. Sarkoidoza
byla odhalena ¢&tyfikrat, z toho pouze jednou se jednalo
o projev celkového plicniho postizeni. Raritnim pozorova-
nim byla angiolymfoidni hyperplazie ¢i Kimurova choroba
(cit. [2]).

Kazuistika ¢. 4

49leta Zena byla dva posledni roky lé€ena pro vaskulitidu
akralnich koncl dolnich kon&etin malymi davkami kortikoste-
roid (Medrol). Od ¢ervence 2004 pozorovala postupné zvét-
Sujici se zdufeni horniho vicka vpravo s esovitym prohnutim
zevné (obr. 4a). Palpa¢né byla hmatna tuha nereduktabilni
rezistence, ale s volné pohyblivou kdzi na povrchu. Ostatni
zevni i nitroo¢ni nédlez je fyziologicky, VOP = VOL 1,0 nat.
MR: TW1 postkontrastni v koronarni roviné - neenhancuijici,
lehce nehomogenni tumor v oblasti slzné zlazy vpravo s infilt-
raci vicka a okolnich struktur (obr. 4b). Vzhledem k ana-
mnéze (vaskulitida) nebyla indikovana zevni osteoplasticka
orbitotomie, ale 22. 9. 2005 byla provedena diagnosticka bi-
opsie z horni temporalni orbitotomie s pfekvapujicim histolo-
gickym vysledkem (obr. 4c): Lymfoidni infiltrat v heteroto-
picky lokalizované akcesorni slzné zlaze s reziduem
puvodnich epitelovych struktur ZIazy (uprostfed obrazku), ob-
raz tzv. lymfoepitelidlni l1éze. Az opakovana imunohistoche-
micka analyza, doplnénd i molekularné geneticky, potvrdila
definitivné nadorovy charakter této lymfoepitelialni Iéze —
MALT-lymfom vyrlstajici v terénu autoimunniho zanétu (ex-
tranodalni non-Hodgkinsky B lymfom z bunék marginalni
z6ny). Nasledné podrobné hematologické vySetfeni indikuje
dal8i probatorni excizi submandibularni zlazy, kde bioptické
vy$etreni definitivné potvrzuje systémovy MALT-lymfom, ale
jind nodularni lokalizace jiz nebyla prokazana. Pacientka po
aktinoterapii cervikalni oblasti a orbity se zaméfenim na ob-
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emsa, zvétseni 125krat

last slzné zlazy je bez obtizi. V kvétnu 2007 podezieni na re-
cidivu orbitalniho procesu, ale bioptické vySetfeni z dalsi or-
bitotomie neprokazuje zékladni chorobu, pouze zanétlivou re-
akci. Pacientka v kompletni remisi, prfesto zuUstava
v dispenzarizaci.

EPIKRIZA: Diferenciélni diagnéza je pro orbitalni tumory
v oblasti slzné Zlazy nejobtiznéjsi pro Sirokou paletu histopa-

Obr. 2b. MR: difuzni postekvatorialni infiltrace v okoli horniho
prim. svalu

Obr. 2c. Normalizace polohy oka po kortikosteroidni terapii

tologické etiologie (tab. 3). Vzhledem k moznosti adenoidné
cystického karcinomu slzné zlazy se biopsie v této oblasti ne-
doporucuje. Indikaci operaéni techniky je zevni osteoplasticka
orbitotomie (Krénlein), ktera jako jedina umoznuje dokonaly
pfehled operaéniho pole, ale musi se nejdfive zvazit pravdé-
podobnost této zavazné, zivot ohroZzujici diagnézy a vyloucit
moznost systémového onemocnéni.
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Obr. 3b. MR: tumor pod stropem pravé ocnice s infiltraci horniho
primého svalu

chrom, zvétseni 125krat

Kazuistika ¢. 5

78leta zena byla poprvé vySetiena v unoru 2007 pro nahly
pokles horniho vic¢ka vpravo vyvolany hmatnou reduktabilni
rezistenci v hornim orbitalnim vchodu. Motilita bulbu byla
volna, bez protruze. Nalez na pfednim segmentu a fundu obou

Obr. 4a. Temporalni vyklenuti horniho vicka tumorem z oblasti
slzné zlazy vpravo
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Obr. 4c. Histologie:MALT-lymfom, parafin. fez, barveni hematoxy-
lin-eosin, zvétseni 125krat

ocni byl symetricky s incipientni kortikonuklearni kataraktou
a sklerotické zmény cév na o€nim pozadi. VOP = VOL 0,66
s +1,5. Na zakladé MR byla provedena horni nazaini biopticka
orbitotomie, s makroskopicky totalnim odstranénim tumorku.
Histologické vysetfeni: Denzni nadorovy lymfoidni infiltrat
v orbitalnim pojivu, v nasledné podrobné imunohistochemické
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analyze potvrzeny jako MALT-lymfom nebo-li non-Hodgkinsky
extranodalni B lymfom z bunék marginalni zény (obr. 5c¢). Na-
sledovalo podrobné celkové vySetfeni na hematologickém od-
déleni, které neprokazalo celkové projevy lymfomu, proto pa-
cientka zlstala ve spole¢né dispenzarizaci. Recidiva pouze
v orbitalni oblasti se objevuje s odstupem 5 mésicu ve stejném
orbitalnim kvadrantu, nasleduje stejny diagnosticky i 1é€ebny
postup, opét neni prokazan celkovy projev onemocnéni.
Vzhledem k véku a zcela negativnimu ,staging“ se nepfistu-
puje k chemoterapii, ale v kvétnu t. r. relaps, tentokrat v hor-
nim temporalnim kvadrantu pravé orbity vyvolavajici pokles
horniho vicka (obr. 5a). Reduktabilni tumor je vétSiho rozsahu,
palpacéné tuhy, hladkého povrchu a se zcela volné pohyblivou
kGzi nad nim. MR: T1W, postkontrastni v sagitalni roviné je
obdobny jako pfi prvni atace onemocnéni, enhancujici tumor
v oblasti pravého vicka a hrany orbity tentokrat zevné s jeho
prominenci navenek (obr. 5b). Z horni temporaini orbitotomie
16. 7. 2008 (jediny vykon zafazeny dodate¢né nad ramec roku
2007 z hlediska kontinuity) se podafilo makroskopicky nador
odstranit. Tento nador byl v kontaktu se spojivkou horniho for-
nixu a histologie opét potvrdila pdvodni diagnézu, pacientka
byla pfedana zpét na hematologické oddéleni ke klasické che-
moterapii CHOP.

EPIKRIZA: Spravna histologicka diagnéza u non-Hodkin-
ského lymfomu je pro dalSi osud pacienta rozhodujici, proto se
provadi tzv. dvoji ¢teni. To znamend, Ze histologicky material
hodnoti jeSté dalSi patolog v ramci tzv. lymfomové skupiny, kdy
se provadi imunohistochemicka klasifikace. Nasledujici po-
drobné hematologické vySetfeni ,staging” s cilem odhalit ji-
nouzlinové postizeni (CT krku, mediastina, bficha a malé
panve, dale aspirace kostni dfené, podrobny krevni obraz, bi-
ochemie) ur€uje rozsah dalsi dispenzarizace a IéCby, ktera vy-
uziva oba zakladni postupy (aktinoterapie—chemoterapie) sa-
mostatné, nékdy v kombinaci.

DISKUSE

Hlavni problematikou nasi studie orbitalnich tumord v do-
spélém véku byla vice nez poloviéni skupina pacientd (60 %)
s PST a lymfomem této oblasti. Oba se fadi k lymfoidnim tu-
morim [7]. Zavazné skupiné karcinomu orbitopalpebralni ob-
lasti, ktera byla klinicky odliSna a Siroké histopatologické etio-
logie, je vénovana samostatna studie [36]. Prognosticky
zavazné jsou také melanomy spojivky s propagaci do orbitalni
oblasti u naSich péti nemocnych. Ani jednou se nejednalo
o primarni melanom ¢&i metastatické Sifeni melanomu choroi-
dey [39]. Vlastni operace bylo mozno uzavfit jako technicky
uspésné, tumor nepfesahoval hranici exenteratu. Je planovan
podrobny rozbor, jenz bude navazovat na predchozi sdéleni
[35].

Soucasna nejpocetnéjsi tricetiletd studie 1264 pacientl bez
omezeni véku s orbitalnimi tumory [31] udava 2/3 benignich
Iézi. PST a lymfom této oblasti v 11 % byly nejCastéji benigni
a maligni tumory, coz je ve shodé s nasim poznatkem. Pro-
centualni zastoupeni jsme méli vyrazné vyssi, nebot jsme sle-
dovali jen dospélé pacienty. U pacientt starsich 60 let pfedsta-
vovaly lymfomy 24 % vSech tumor( orbit [6], tomu odpovidaji
i nase pocty a také vékovy primér nasich pacientl s maligni-
tami byl obdobny.

V naSem odborném &asopise se objevuje jen jeden podob-
né&jsi rozbor o orbitalnich tumorech ve tfech navazujicich pub-
likacich [13, 14, 15] od slovenskych autor(l z roku 1994. Tfi-
néactileta studie se zabyvala 99 orbitalnimi tumory. Zanét byl
v 30 % a ostatni benigni afekce ve 27 %, malignity tvofily 43 %
[15], coz se prakticky neli§i od naseho rozdéleni. Expanzi
v oblasti slzné zlazy zaznamenali u 25 nemocnych, zanét tvo-
filo 20 %, tehdy o PST jesté nehovofi, lymfom byl u 16 % [13],
v nasi studii dominoval PST v oblasti slzné zlazy ve 45 %. Os-

Obr. 5a. Ptéza horniho vicka vpravo podminéna tumordéznim vy-
klenutim

Obr. 5¢. Histologie: MALT-lymfom, parafin. fez, barveni hematoxy-
lin-eosin, zvétseni 500krat

tatni informace o lymfomu jsou jen jednotliva sdéleni [21, 38].
Bohatsi je literatura o PST, patfi k ni kazuistiky o jeho klasické
formé [12, 29] nebo o Kimurové chorobé [2] ¢i Tolosové-Hun-
toveé syndromu [4] a sarkoiddze [24]. Podrobnéjsi rozbor je vé-
novan Kklinické jednotce zanétlivého pseudotumoru orbity
v détstvi [18, 29].
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Termin pseudotumor orbity byl poprvé uzit Birch-Hirschel-
dem v obdobi 1905-1909 [9]. V obdobi 50. az 70. let minulého
stoleti byl diagnostikovan u 10 % primarnich tumort orbity. Byl
rozdélovan na orbitalni vaskulitidy a lymfocytarni zanétlivou in-
filtraci [9]. PST je definovan jako nespecificky, idiopaticky, be-
nigni zanétlivy proces charakterizovany polymorfni lymfocy-
tarni infiltraci [33]. Mikroskopicky jsou v zanétlivém infiltratu
pritomny jesté granulocyty a plazmocyty s patrnou tendenci
k fibroproliferaci [34]. MUze doprovazet fadu systémovych
onemocnéni, jako je napf. Crohnova choroba, polyarteriitis no-
dosa, Sjégrendv syndrom, SLE, temporalni arteriitida, Wege-
nerova granulomatéza ¢i dalsi rozlicné vaskulitidy a sarkoi-
ddzu [33]. Samotnou sarkoidozu jsme odhalili v orbité u Ctyf
pacientl, ale jen s jedinym systémovym projevem. Onemoc-
néni se u dospélych pacientd rozdéluje na nékolik topografic-
kych jednotek: pfedni nodularni formu akutni dakryoadenitidy,
zadni difuzni formu a orbitalni myozitidu [33]. Cetnost zastou-
peni jednotlivych typl PST se v literature lisi. V ¢inské studii
209 pacient( [41] prakticky polovinu (43 %) nemocnych tvofila
predni nodularni forma jako v nasi sestave, na druhém misté
uvadéji dakryoadenitidu v 32 % a orbitalni myozitida a difuzni
predstavuje perineuritida [33, 41]. Ta je nastésti ojedinéla, za-
znamenali ji ve 2 % [41], coz koresponduje s nasim ojediné-
lym pozorovanim (3 %). Americka studie 65 nemocnych
s timto zanétlivym postizenim orbit uvadi na prvém misté da-
kryoadenitidu a myozitidu ve 30 % [43]. Rozdil v po¢tu uvadé-
nych myozitid je dan nazorem, jak posuzovat PST. Postizeni
ve dvou sousednich svalech spiSe svéd¢i pro difuzni nebo no-
dularni formu PST, nebot nelze predpokladat, ze by okolni
struktury obou sousednich svalll nebyly postizeny. Pro termin
orbitalni myozitidy uvazujeme jen pfi solitarnim svalovém po-
stizeni, proto jsme nezafadili viceCetné postizeni zevnich pfi-
mych svald [3], ani akutni zanétlivé postizeni samotného hor-
niho Sikmého svalu, které predstavuje samostatnou klinickou
jednotku Brownova syndromu [22]. Zvlastni samostatnou for-
mou zadni difuzni formy je bolestiva oftalmoplegie oznaco-
vana také jako Tolosa-Hunt syndrom. Jedna se o infiltraci ve
svalovém koénu [40] s postizenim zrakového nervu, kterou by
eventualné mély provazet retroorbitalni pfiznaky. V roce 1954
je poprvé popsal Tolosa [4] jako intrakavern6zné ulozenou ne-
specifickou granulaéni tkan. Existuje nazor, ze ndzev PST by
se mél nechat jen pro intraorbitalni proces, zatimco Tolosa-
Hunt syndrom pro proces $ifici se optickym kanalem mimo or-
bitu [40]. Zakladnim Ié¢ebnym postupem po potvrzeni &i pode-
zfeni diagnozy této lokalni imunopatologické jednotky je
systémové nasazeni kortikosteroidu [5, 7, 33, 41, 43]. Doplfu-
jicim postupem je chirurgickd intervence, hlavné v oblasti
slzné zlazy ¢i malé davky ozareni okolo 20 Gy [7, 41, 43].

Podkladem pro ovéreni primarnich lymfomu v orbitalni ob-
lasti byly anatomické a imunologické studie zvazujici moznost
vzniku v extranodalni lokalizaci. V substantia propria spojivky
a v intersticialni tkani slzné zlazy byly totiz prokazany samo-
statné populace lymfocyta [30]. V klasifikaci WHO se mluvi
o tzn. MALT-lymfomech, coz je extranodalni lymfom vychéaze-
jici z bunék marginalni zény [34], ktery tvofil vice nez polovinu
orbitalnich lymfom0 ve 228¢lenné studii [32], coz prokazal
i ndS maly soubor. Mezi dalsi primarni lymfomy patfil difuzni
velkobunéény non-Hodgkinsky B-lymfom a non-Hodgkinsky
B-lymfom z bunék plasté (mantle cell lymphoma) a non-Hodg-
kinsky folikularni B-lymfom prakticky ve stejném zastoupeni
15 % [37], v naSem souboru z nich pfevladal lymfom z bunék
plasté. Problém v klinické diagnéze predstavuji maskujici lym-
fomy orbity pod obrazem akutniho zanétu s omezenim motility
bulbu, bolestivosti [11] az pod obrazem bolestivé oftalmople-
gie [22], vedouci primarné k chybné diagnéze PST. Neuspés-
sledkem v obou pfipadech byl non-Hodgkinsky T-lymfom z NK
bunék [11, 22]. K po¢ate¢nim symptomdm lymfomu patfi oje-
dinéle i akutné vznikla uplna ptoza [10, 11, 22], kterou jsme

u nasich pacientl potvrdili dvakrat. Terapii orbitalniho lymfomu
fidi hematolog na zékladé tzv. staging, ktery slouzi k vylou¢eni
¢i potvrzeni lymfoproliferativniho procesu dal$ich nodularnich
oblasti. Zasadni vyznam ma histologicka verifikace z bioptické
orbitotomie provedené oftalmologem. Vlastni radioterapie na-
bizi excelentni vysledky pro pacienty s MALT-lymfomem o¢-
nich adnex, ale ojedinéla pocate¢ni nedostatecna odpovéd na
radioterapii ukdzala na pravdépodobnost recidivy v hodnoceni
50 ozarenych nemocnych [37]. Chemoterapie predstavuje
Ié¢bu, ktera naprosto zachovava integritu a funkci o¢nich ad-
nex [8], tato l1éCba byla uspésné uplatnéna u nasich nemoc-
nych s MALT-lymfomy mimo oblast slzné zlazy.

Zasadni roli v diferencialni diagnostice patologickych orbi-
talnich procest maji zobrazovaci metodiky, nebot napomahaji
v rozvaze o chirurgickém vykonu i o zplisobu a posouzeni Us-
pésnosti 16Cby. CT pfinasi detailni prostorové zobrazeni topo-
graficko anatomickych vztah(i pfedevsim kostnich, ale i mék-
kotkanovych struktur ocnice. Kostni struktury se Iépe
znazorfuji uzitim kostniho (Sirokého) okna 1200-1300 HU
(Housfieldovych jednotek absorbéni vlastnosti tkang). Mékké
tkané se znazoriuji v meékkotkanovém (uzkém) oknu
0 150-500 HU. Nevyhodou metodiky je vysSi radiaéni zatéz.
MR vyuziva rezonanci jaderného toc¢ivého momentu (spinu)
a tim magnetického momentu. Sleduje hustotu jader vodika
v daném objektu, jejich pfitomnost ve statické tkani i pfi pra-
toku v cévach. Vyhodou je vyssi rozliSitelnost mékkych tkani
nez CT, ale horsi posouzeni kosténych struktur. Drobné pred-
méty z nizkomagnetickych kovl (méd, zlato, titan) neplsobi
na MR artefakty tak, jak jsou patrné na CT [23]. Pouziti UZ je
vhodné jen pro posouzeni svalovych struktur [3].

MR je nejvhodnéj$i metodikou pro topografické posouzeni
lymfoidnich tumord orbity, které predstavuje PST a lymfom,
presto neprokazuje rozdil a nemUze diagnosticky rozhodnout
[1, 42], biopsie je pro definitivni stanoveni vzdy nezbytna [1].
Predni orbitotomie pfes orbitalni septum ¢&i transkonjunktivalné
zarucuje dobry pfehled, moznost odbéru dostate¢ného vzorku
i spolehlivou hemostazu [25], tento diagnosticky postup jedno-
znacéné a trvale upfednostriujeme. Druhou moznost predsta-
vuje biopsie tenkou jehlou, kde odebrany vzorek obsahuje jen
zlomky tkané a cytologické vySetfeni nemusi byt dostatecné,
lepsi vysledky Ize dosahnout dvouplastovou bioptickou jehlou
[7]. Tuto metodiku jsme v naSi sestavé pacientll nepouzili.
Moznosti techniky jsou omezené a mély by byt ponechany jen
pro retrobulbarni tumory. Pro pfesnou lokalizaci jehlové biop-
sie Ize pouzit vSechny vySe uvedené zobrazovaci metodiky.
Nejméné presné je vyuziti UZ. MR je nejpfesnéjsi, nebot tech-
nika stereotaktického vySetfeni se vyuziva napf. pfi lokalizaci
nitrooéniho melanomu pro zaméreni ozareni Leksellovym
gama nozem [24]. CT metodiky Ize rovnéz aplikovat, a to bylo
vyuzito pfi stereotaktickém vySetfeni retrobulbarniho tumoru
za pomoci bioptickych nastroji a stereotaktického kruhu z ti-
tanu [24]. PFi pouziti bioptické jehly z nastrojové oceli je na CT
obrazu patrny ,edge effect” artefaktl, presto vysledek biopsie
byl diagnosticky pfinosny pfi pouziti dostate¢né Sirokych jehel
[29].

Indikace chirurgické 1é¢by a volba operacnich pfistupl jsou
zvlasté u orbitalnich expanzi mimofadné zavazné a pro dalsi
vyvoj onemocnéni ¢asto rozhodujici [25]. Zakladem bylo 51 di-
agnostickych biopsii (i 1é¢ebnych orbitotomii) transkutanim ¢i
transkonjunktivalnim pfistupem. U dvou pacient s lymfomem
ji bylo nutno pouzit opakované pro upfesnéni diagndzy &i pfi
recidivé. Biopsie také byla 1. fazi opera¢niho feSeni u jedné
exenterace. U 9 pacientd jsme indikovali klasickou osteoplas-
tickou zevni orbitotomii podle Krénleina u patologickych pro-
cesU v oblasti slzné Zlazy (dalSim vykonem u fibrézni dyspla-
zie byla tato technika rozSifena o parcialni orbitektomii).
Exenterace predstavuje nejvice deprimujici vykon pro lékarfe
i pacienta, oba se s ni smifuji jen v nadgji zachrany zivota [25].
Nevyuzivali jsme prostou exenteraci [15, 26], ani jsme orbi-
talni dutinu nevyplnovali transpozici spankového svalu [16,
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26]. Sekundarni infiltraci orbit melanomy jsme fesili technikou
se zachovanim vicek [15, 26] a primarni karcinomy ocnice
vlastni modifikaci pfi zachovani vi¢ek i spojivkového vaku
z fezu v oboCi [19], ale nasledna aktinoterapie vedla k retrakci
spojivkového vaku znemozhujici vlozeni o¢ni protézy. Téchto
9 operaci predstavovalo 23 % oSetfenych malignich nadorQ
nasi sestavy, coz jsou prakticky 2/3 indikaci slovenské studie
[15], kde tento vykon ¢inil 31 % operovanych nador( pred 15
lety. Pouhé dvé maligni diagnézy v nasi sestavé byly indikaci
k exenteraci, ¢imz se zasadné liSily od mnohoc¢etné indika¢ni
Sife nejpocetnéjsi dvacetileté studie, ukonéené pred dvaceti
péti lety [26], i navazuijici tfinactileté studie [15].

Pokles poc¢tu mutilujicich operaci, ale i menSi Sife indikace
ukazuji na dokonalejSi diagnostické moznosti a vyrazné zlep-
Senou komplexni péci onkologl a hematologU, ktefi v soucas-
nosti vyuzivaji nové postupy v aktinoterapii i chemoterapii
u malignich orbitalnich nador.
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