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ÚÚVVOODD

Adenóm nepigmentového ciliárneho
epitelu (NPCE) je extrémne raritn˘ beníg-
ny tumor, u detí klinicky vÏdy ÈaÏko odlí‰i-
teºn˘ od meduloepiteliómu, u dospel˘ch
od amelanotického malígneho melanómu
vráskovca alebo metastáz.

V na‰ej práci informujeme o prípade
adenómu NPCE u 3-roãného chlapca
rómskeho etnika, ktor˘ bol pozorovateºn˘
pri vy‰etrení ‰trbinovou lampou, súãasne
s prejavmi vnútrooãného zápalu a sekun-
dárneho glaukómu. Ultrasonografick˘m
vy‰etrením a nukleárnou magnetickou re-
zonanciou (NMR) bol zisten˘ nádor v ob-
lasti vráskovca. Histopatologické vy‰etre-
nie potvrdilo adenóm NPCE.

KKAAZZUUIISSTTIIKKAA

Ná‰ pacient, 3-roãn˘ chlapec rómske-
ho etnika, mal mesaãnú anamnézu ãerve-
ného oka s poklesom videnia na ºavom
oku. Nemal v anamnéze údaje o pred-
chádzajúcom oãnom úraze alebo vnútro-
oãnom ochorení. Centrálna zraková ost-
rosÈ bola na úrovni svetlocitu bez lokali-
zácie a vnútrooãn˘ tlak bol 45 mmHg
na postihnutom oku.

Vy‰etrením na ‰trbinovej lampe bola
zistená iritácia bulbu, edém rohovky,
splytãenie prednej komory a pseudohypo-
pyon. Dúhovka bola na ã. 12 s prednou
synechiou a pupila bola povytiahnutá
k ã. 12. V oblasti koreÀa dúhovky
od ã. 12 k ã. 1 boli prítomné belavé tu-
morózne hmoty a v arteficiálnej mydriáze
retroiridicky prolaboval biely oválny tu-
morózny útvar vráskovca (obr. 1). ·o‰ov-
ka bola ãíra a dislokovaná mierne nadol.
Oãné pozadie sa vzhºadom na optické
médiá nedalo posúdiÈ. 

V gonioskopickom obraze bol iridokor-
neálny uhol pri ã. 12 aÏ k ã.1 tlakom tu-
moru vychádzajúceho z ciliárneho telesa
uzavret˘ po Schwalbeho líniu a spoza dú-
hovky presvitala ‰edá rezistencia 2x3 mm
nadvihujúca dúhovku.

Tumor bol zhodnoten˘ ultrasonografic-
ky a NMR vy‰etrením. Na B-skene bol
tumor akusticky solídny, mal vysokú vnú-
tornú reflexivitu, bol ostro ohraniãen˘
a veºk˘ asi 2x3 mm. NMR obraz ºavého
oka zachytával expanziu vráskovca v hor-
nej ãasti bulbu veºkosti 2x3mm, zobrazo-
val sa ako v˘pad v tekutinovej náplni
prednej oãnej komory v rozsahu zodpo-
vedajúcemu cca 2x3 mm, v T2w, izosig-
nálne so ‰o‰ovkou v T1w, bez re‰trikcie
difúzie, po podaní kontrastnej látky s mi-
nimálnym enhancementom.

Vzhºadom na klinick˘ obraz bola sta-
novená diagnóza nádoru vráskovca ako
suspektného meduloepiteliómu a následne

bola vykonaná lokálna resekcia tumoru-
iridocyklektómia. Tumor bol kompletne re-
sekovan˘ a následne patologicky vy‰etre-
n˘. Histologické vy‰etrenie vylúãilo medu-
loepitelióm, av‰ak potvrdilo diagnózu
adenómu nepigmentového epitelu ciliár-
neho telesa. Pre vznik sekundárnej kata-
rakty po 3 t˘ÏdÀoch od lokálnej resekcie
tumoru sme pristúpili k operácii katarakty.
Pooperaãne u pacienta pretrváva zrako-
vá ostrosÈ na úrovni svetlocitu (obr. 2).

SÚHRN

Súhrn: V práci sa prezentuje prípad raritného tumoru ciliárneho telesa u 3-roãného chlapca, ktor˘
bol diagnostikovan˘ ako adenóm nepigmentového epitelu ciliárneho telesa. Diagnóza bola potvrde-
ná histologicky a imunohistochemicky.

Kºúãové slová: adenóm nepigmentového epitelu ciliárneho telesa, NPCE, tumor ciliárneho telesa, deti

SUMMARY 
Adenoma of the Ciliary Body in 3-year-old Boy – a Case Report

In this paper has been reported a rare case of the ciliary body tumor in 3-year-old boy, which was
diagnosed as adenoma of the nonpigmented ciliary body epithelium. The diagnosis was confirmed
histologically and immunohistochemically.
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Obr. 1. Obraz ºavého oka s tumoróznymi hmo-
tami za dúhovkou v hornom temporálnom
kvadrante
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Vzhºadom na v˘sledok histologického vy-
‰etrenia u pacienta nebola nutná ìal‰ia
chirurgická intervencia. Sekundárny glau-
kóm s obrazom glaukomatóznej atrofie
zrakoveho nervu bol zvládnut˘ lokálnou
antiglaukomatickou lieãbou.

Patologicko-histologick˘ obraz
Bioptická vzorka bola po fixácii v 4%

formaldehyde zaliata do parafínu, rezy
boli farbené hematoxylínom a eozínom,
alciálnovou modrou a PAS metódou. Imu-
nohistochemicky boli rezy farbené s pou-

Ïitím monoklonov˘ch protilátok proti cyto-
keratínom (AE1), vimentínu, cytokeratínu
7 (CK7), VEGF, S100, HMB45, MelanA,
epitelovému membránovému antigénu
(EMA), chromogranínu, synaptofyzínu,
CD56 a proliferaãnému antigénu Ki-67.
V bioptickej vzorke (obr. 3 a-e) spracova-
nej rutínnou parafínovou technikou po fi-
xácii 4 % formaldehydom, v rezoch far-
ben˘ch hematoxylínom a eozínom, je za-
chyten˘ fragment ciliárneho telesa s ohra-
niãen˘m loÏiskom glandulárnej proliferá-
cie nepigmentového ciliárneho epitelu,

bez atypií a zv˘‰enej mitotickej aktivity,
negatívnym farbením PAS metódou
a alciánovou modrou. Imunohistochemic-
ky boli nádorové bunky pozitívne na vi-
mentin, VEGF, S100 a sãasti na EMA, ne-
gatívne na AE1, CD7, HMB45, MelanA,
synaptofyzín, chromogranin, CD56, index
proliferácie Ki-67 > 1%.
Na základe uveden˘ch nálezov bola lé-
zia diagnostikovaná ako adenóm nepig-
mentového epitelu ciliárneho telesa.

DDIISSKKUUSSIIAA  

Adenóm NPCE bol prv˘ krát popísan˘
Shieldsom v r. 1983 (16), následne bolo
v literatúre publikovan˘ch okolo 20 prí-
padov u dospelej populácie. 

Primárne nádory epitelu vráskovca sú
zriedkavé. Rozdeºujeme ich na vrodené
a získané. Vrodené nádory vznikajúce
v embryonálnom ãi skorom postnatálnom
období sú choristomatózne malformácie
alebo nádory zloÏené z embryonálneho
tkaniva. Pôvodom vychádzajú z nedife-
rencovaného medulárneho epitelu. Patrí
sem meduloepitelióm a glioneuróm. Zís-
kané nádory vznikajú po ukonãení em-
bryonálneho v˘voja, manifestujú sa väã‰i-
nou v dospelosti, vznikajú z plne diferen-
covaného tkaniva nepigmentového epitelu
vráskovca. Zaraìujeme sem Fuchsov ade-
nóm (hyperplázia NPCE, pseudoadeno-
matózna hyperplázia, koronárny ade-
nóm), adenóm a adenokarcinóm pigmen-
tového alebo nepigmentového ciliárneho
epitelu.

Získané tumory epitelu vráskovca majú
‰iroké spektrum klinickopatologick˘ch
prejavov (7, 9). Mnohé z nich sú zriedka-
vé a väã‰inu publikovan˘ch prác tvoria
jednotlivé kazuistiky. Klasifikácia je zalo-
Ïená na prítomnosti alebo neprítomnosti
pigmentu, bunkového vzoru a malígneho
správania.

V diferenciálnej diagnostike nádorov
vráskovca musíme uvaÏovaÈ o amelano-
tickom malígnom melanóme, cudzom te-
lese, metastázach, granulóme, epiteliálnej
cyste, hemangióme, schwannóme a leio-
myóme. Melanómy majú väã‰inou cha-
rakteristick˘ tvar hríba. Meduloepitelióm
je vroden˘ nádor s v˘skytom do prv˘ch
desaÈ rokov Ïivota a ãasto spájan˘ s ob-
razom kolobómu, neovaskularizáciou dú-
hovky a známkami perzistujúceho primár-
neho sklovca. Klinicky je najÈaÏ‰ie odlí‰i-
teºn˘ od adenómu NPCE s oveºa ãastej‰ím
v˘skytom. Metastatick˘ karcinóm je prav-
depodobnej‰í u pacientov s anamnézou
karcinómu a súbeÏn˘ch metastáz, granu-

Obr. 2. Obraz ºavého oka s totálnou iridektomiou pfii ã. 1 po operácii

Obr. 3. Adenóm nepigmentového epitelu ciliárneho telesa. a) Prehºadné zväã‰enie loÏiskovej proli-
ferácie nepigmentového epitelu vzhºadu adenómu (*) ohraniãené pigmentov˘m epitelom (→), de-
tailne zachytenej v b) hematoxylín a eozín, 25x, 200x. Imunofenotyp nepigmentového epitelu je
s negatívnou expresiou cytokeratínov c), pozitivitou vimentínu d) a rôznou mierou expresie vasku-
lárneho endotelového rastového faktora (VEGF) e); 200x
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lóm je vÏdy spojen˘ so závaÏnej‰ím uve-
álnym zápalom a pacient môÏe maÈ systé-
mové prejavy granulomatózneho zápalu.
Medzi menej ãastú léziu v diferenciálnej
diagnostike, ktorá môÏe predstavovaÈ
problém klinicky, patrí adenokarcinóm ci-
liárneho pigmentového alebo nepigmen-
tového epitelu, kde rozdiel je zaloÏen˘
na miere histologickej invázie. Leiomyóm
a schwannóm vráskovca môÏu byÈ klinic-
ky na nerozoznanie od adenómu NPCE.
Odlí‰enie je ãasto moÏné aÏ po lokálnej
resekcii a histologizácii. 

Adenóm NPCE je benígny tumor, najãas-
tej‰ie sa zobrazuje ako malé oválne alebo
okrúhle loÏisko. MôÏe byÈ asymptomatick˘
(15), ale ãastej‰ie môÏe prejaviÈ lokálne
agresívne správanie. Prejavuje sa lokálny-
mi symptómami ako napríklad vnútrooã-
n˘m zápalom (2,17), sekundárnou kata-
raktou (2, 4, 6, 10, 11, 17), subluxáciou
‰o‰ovky (18), sekundárnym glaukómom
(2), sklovcov˘mi zákalmi alebo krvácaním,
neovaskularizáciou zrakového nervu, cys-
toidn˘m edémom makuly (19) a epiretinál-
nou membránou (8). U pacientov s adenó-
mom NPCE môÏe ãasto dôjsÈ k bezbolest-
nej definitívnej strate videnia.

V diagnostick˘ch postupoch je prínos-
né hlavne vy‰etrenie ‰trbinovou lampou,
gonioskopia, fluoresceínová angiografia,
ultrasonografia, optická koherentná tomo-
grafia, poãítaãová tomografia a nukleár-
na magnetická rezonancia (10, 20). 

Lokálna resekcia ako iridocyklektómia
alebo parciálna sklerouvektómia je efektív-
nou metódou lieãby benígnych afekcií,
ktorá zároveÀ definitívne pomáha k histo-
logickému potvrdeniu diagnózy, ãoho
dôkazom je aj ná‰ pacient. 

Bunky nádoru (adenómu) sú usporia-
dané v lineárnych zoskupeniach, vlák-
nach a ‰núrach, ktoré sú zoradené po-
zdæÏne a oddelené septami z extracelulár-
nej matrix. Imunohistochemické v˘sledky
dokazujú pôvod z NPCE: S-100, vimentín

a cytokeratín sú pozitívne, zatiaº ão
HMB45 protilátka je negatívna (7, 9).
V na‰om prípade histopatologické a imu-
nohistochemické v˘sledky zodpovedali di-
agnóze adenómu NPCE (9) a potvrdili
pôvod tumoru z nepigmentového epitelu
vráskovca: S-100 a vimentín boli pozitív-
ne, imunofenotyp nepigmentového epitelu
bol s negatívnou expresiou cytokeratínov.
Variabilné farbenie na cytokeratín uÏ bo-
lo v literatúre popísané (17) a taktieÏ bol
s rôznou mierou expresie vaskulárneho
endotelového rastového faktora (VEGF).
Zv˘‰ená hladina VEGF môÏe byÈ príãinou
vzniku neovaskularizácie terãa zrakového
nervu a cystoidného edému makuly v prí-
padoch s adenómom NPCE (4,19).

K enukleácii sa pristupuje aÏ v prípade
progresívneho zväã‰enia oka so slabou
zrakovou funkciou pre nekontrolovateºn˘
sekundárny glaukóm. Hoci sa adenóm
NPCE môÏe správaÈ lokálne agresívne,
po lokálnom odstránení tumoru je nízka
pravdepodobnosÈ lokálnej recidívy. DæÏka
Ïivota pacientov s adenómom NPCE nie
je ovplyvnená. Adenóm NPCE nemá ten-
denciu metastázovaÈ.

V literatúre je v˘skyt adenómu NPCE
u dieÈaÈa extrémne raritn˘ a popísan˘ iba
v ‰tyroch prípadoch. Autori predpokla-
dajú skôr kongenitálny ako získan˘
pôvod. V jednom prípade bol tumor aso-
ciovan˘ s iridokorneálnou cystou a em-
bryotoxonom (3). V druhom prípade vzni-
kol presne v mieste kolobomatózneho de-
fektu dúhovky a vráskovca a tumor pova-
Ïuje autor za hamartóm- kongenitálny
adenóm (12). V treÈom prípade boli v tu-
more zistené nepigmentové bunky zhod-
né s úplne diferencovan˘m nepigmento-
v˘m epitelom vráskovca a súãasne mnoÏ-
stvo pigmentov˘ch buniek ‰trukturálne
zhodujúcich sa s normálnym pigmento-
v˘m epitelom dúhovky. PrítomnosÈ t˘chto
buniek naznaãuje, Ïe sa tento nádor mo-
hol vyvinúÈ intrauterínne pri diferenciácii

primitívneho medulárneho epitelu. Odli-
‰oval sa v‰ak od ìal‰ích vroden˘ch lézií
(glioneuróm a meduloepitelióm) v tom, Ïe
sa skladal z úplne diferencovan˘ch bu-
niek. To naznaãuje, Ïe nádor, ktor˘ sa
zaãal intrauterínne v primitívnom medu-
lárnom epiteli, vyvinul sa rozdelením
do dvoch plne diferencovan˘ch bunko-
v˘ch typov (14). V ‰tvrtom prípade sa
adenóm NPCE prejavoval recidivujúcimi
iridocyklitídami a tumor vykazoval pozi-
tívne imunofarbenie pre GFAP (glial fibril-
lary acidic protein), ktor˘ je ‰pecifick˘ pre
gliálne bunky, ‰pecificky astrocyty. TieÏ
v troch prípadoch dospel˘ch pacientov
s adenómom NPCE, ktor˘ bol asociovan˘
s primárnym hyperplastick˘m perzistujú-
cim sklovcom (PHPV), sa predpokladá
kongenitálny pôvod, kde pôsobením tu-
moru mohla byÈ poru‰ená atrofia primár-
neho sklovca a v˘voj sekundárneho vitrea
(1, 5, 13).

ZZÁÁVVEERR

Adenóm NPCE je vzácny zriedkavo sa
vyskytujúci nádor vráskovca u detí, ktor˘
sa v‰eobecne zaraìuje medzi získané ná-
dory s v˘skytom v dospelom veku. Ná‰ ra-
ritn˘ prípad u detského pacienta doposiaº
v na‰ej literatúre nepublikovan˘, ako aj
ìal‰ie 3 prípady u detí v zahraniãí, na-
svedãujú, Ïe sa môÏe jednaÈ o kongeni-
tálny tumor. Na‰a skúsenosÈ zdôrazÀuje
súãasnú potrebu lep‰ie definovaÈ klinick˘
obraz adenómu NPCE a zv˘‰iÈ informo-
vanosÈ lekára o tejto diagnóze v diferen-
ciálnej diagnostike oãn˘ch nádorov. Táto
diferenciácia môÏe ur˘chliÈ vãasnú diag-
nózu a zabrániÈ zbytoãnej enukleácii oãí
z dôvodu intraokulárnej benígnej lézie,
ktorú v‰ak dokáÏe definitívne potvrdiÈ aÏ
histologické vy‰etrenie.
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