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Nadory ocnice

Orbital Tumors

Souhrn

Nadory ocnice tvofi relativné vzacnou a velmi heterogenni skupinu nddorovych expanzi primarné
ulozenych nebo sekundarné se propagujicich do prostoru ohrani¢eného kosténou orbitou. Pri-
marni orbitdlni nddory jsou vzacnéjsi a vétsinou benigni, zatimco sekundarni nadory maji spise
maligni charakter. Metastazy mohou byt uloZzeny kdekoliv ve sténé anebo uvnitf orbity. Klinickymi
projevy tumort jsou nejcasteji exoftalmus, poruchy zraku a diplopie. Nejpiinosnéjsi vysetfeni or-
bitdlnich patologif je kombinace CT a MR. Cilem Iécby je dlouhodobd kontrola nddoru se sna-
hou o uchovani nebo zlepseni zraku. V terapii se vyuziva stejné jako u jinych nador( observace,
chirurgie, chemoterapie i radioterapie s ohledem na histologickou specifikaci a staging. Pokroky
v radiodiagnostice, vzrlstajici znalosti o pfirozeném pribéhu onemocnéni, presné radiochirur-
gické techniky a moderni chemoterapeutické protokoly zménily v poslednich desetiletich terapeu-
tické postupy i prognézu u celé fady nadorl oc¢nice. Optimalnf je lécba vedena prostiednictvim
multidisciplinarnich tym ve specializovanych centrech zabyvajicich se touto problematikou.

Abstract

Orbital tumors constitute a relatively rare and heterogeneous group of lesions, either originating
in the orbit or with secondary extension into the bony orbital margins. Primary orbital tumors are
scarcer and usually benign, while secondary tumors are usually malignant. Metastases may be
found anywhere in the wall of the orbit or inside the orbit. The most common symptoms include
exophtalmus, visual impairment and diplopia. CT in combination with MRI are the most useful in
the diagnostic algorithm. Therapy aims for long-term management of tumor growth with focus
on visual improvement or preservation. Monitoring, surgery, chemotherapy and radiation with
respect to histology and staging are all used in combination as it is common in other groups of
tumors. Over the past few decades, advances in radiodiagnostics, improved knowledge of the
natural course of tumors, more accurate radiosurgical techniques and improved chemotherapy
protocols have changed therapeutic algorithms as well as prognosis in many orbital tambours.
Multidisciplinary approach in specialized centers shall ensure optimal treatment.
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NADORY OCNICE

Uvod

OrbitaIni tumory tvofi relativné vzacnou
a velmi heterogenni skupinu nadorovych
expanzi uloZzenych nebo propagujicich se
do prostoru ohrani¢ceného kosténou oc-
nici. Vzhledem k tomu, ze vlastni ocnice je
integralni soucasti spodiny lebecni s tés-
nymi anatomickymi vztahy jak k nitroleb-
nimu prostoru, tak i k ostatnim prilehlym ex-
trakranidlnim kompartmentdm, je chirurgicka
problematika téchto 1ézf typicky pfiklad mul-
tidisciplindrni chirurgie lebni béze. Stejné tak
jako je rozmanitd paleta téchto patologif, je
rozmanité i spektrum odbornosti zabyva-
jicich se jejich 1é¢bou. Slozitd anatomie oc-
nice a komplexni topografické vztahy kla-
dou vyznamné naroky nejen na diferencilni
diagnostiku a hodnoceni grafického zobra-
zeni, ale pfedevsim na vlastni terapeuticky
management realizovany idedlné prostied-
nictvim multidisciplindrniho tymu. Kromé
neurochirurgd jsou tyto nadory feseny oto-
rinolaryngology, stomatochirurgy a oftal-
mology. Doménou oftalmologt jsou vlastni
nadory o¢ni koule (melanom, retinoblas-
tom), které tvoii oddélenou skupinu pato-
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Kosténa anatomie ocnice.

Obr. 1.

logif, jez neni predmétem tohoto sdélenti,
ackoli byvé nékdy razena mezi sekundarni na-
dory ocnice [1]. Vzhledem ke klinické symp-
tomatologii byvé oftalmolog nejcastéji prvni
odborny kontakt pacienta. Mezi dalsi neod-
délitelné ¢leny multidisciplindrniho tymu
patii radiologové a onkologové. Separatni
skupina nddorovych Iézi v této oblasti jsou
nadory kozni v oblasti o¢nich vicek a bez-
prostfednim okoli o¢nice. Tuto onkologickou
problematiku fesi plasticti chirurgové a oftal-
mologové specializujici se na okuloplastickou
chirurgii. Vzhledem k heterogenité téchto lézf
i odbornosti zabyvajicich se jejich 1é¢bou je
obt{zné stanovit jejich pfesny vyskyt v popu-
laci. Pfi analyze vykazovanych vykont celkem
19 neurochirurgickych pracovist je uddvano
kazdy rok pouze mezi 20 a 25 operovanymi
piipady nadord o¢nice v celé Ceské repub-
lice. Fakt, Ze tyto vykony tvoif méné nez pro-
mile vSech operac¢nich neurochirurgickych
vykond, potvrzuje vzacnost téchto patolo-
gil. Autofi v této monografii vychdazeji z vlast-
niho souboru 72 pacientl operovanych pro
expanzi o¢nice v letech 1999-2014 na Neuro-
chirurgické klinice v Usti nad Labem.

CNO - canalis n. optici, FOS - fissura orbitalis sup., FOI — fissura orbitalis inf, fso — foramen
supraorbitale, fio — foramen infraorbitale, ama — ala maior ossis sphenoidalis, ami — ala minor
ossis sphenoidalis, 0z — 0s zygomaticum, oe — os ethmoidale, ol — os lacrimale, m — maxilla.

Historicky prvnim sofistikovanym chi-
rurgickym pfistupem do orbity byla pro-
std predni orbitotomie popsand Knappem
vroce 1874 [2]. LaterdIni orbitotomie publiko-
vana Kronleinem v roce 1889 umoznila ata-
kovat intrakonalnf léze [3]. Teprve s vyznam-
nym odstupem v roce 1941 W. E. Dandy,
jeden z pionyr( neurochirurgie, hodnotil fe-
Seni intraorbitdlnich patologii transkranial-
nim pfistupem, ktery poprvé pouZil v roce
1921 [4]. Jeho pfistup se zachovanim hrany
orbity vychdazel z Frazierova transkranidl-
niho pfistupu k hypofyze vyuZivajiciho orbi-
talni osteotomii [5]. Kromé zavedeni mikro-
chirurgickych technik v 60. letech minulého
stoleti bylo dalsim vyznamnym meznikem
v chirurgii oc¢nice pouziti endoskopickych
technik Norrisem a Cleasbym v roce 1981 [6].
V radiodiagnostice byla zdsadnim prelo-
mem po zavedeni CT predevsim implemen-
tace MR vysetfeni k detailnimu posouzenf
mékkych tkani orbity [7]. Kvalitni radiodia-
gnostika, vzrastajici znalosti o pfirozeném
pribéhu onemocnéni, presné stereoradio-
chirurgické techniky a moderni chemotera-
peutické protokoly dokézaly v poslednich
desetiletich zménit terapeutické postupy
u celé fady patologif oc¢nice. Prikladem
muUze byt preference chemoterapie v te-
rapii gliom0 optiku, preference radiote-
rapie u meningeomd pochvy optického
nervu nebo odklon od mutilujicich exente-
raci u malignit vedlejsich dutin nosnich pro-
pagujicich se do o¢nice [7-13]. V nasem do-
macim pisemnictvi nelze opominout dosud
jedinou komplexni monografii Otradovce
z roku 1986 zabyvajici se chorobami o¢nice
v¢. orbitalnich nadord [14].

Anatomie orbity

Znalost topografické anatomie je zakladni
pfedpoklad managementu nadorl oc-
nice [15-17]. Orbita obsahuje o¢nf bulbus,
okohybné svaly a o¢ni adnexa. Kosténa oc¢-
nice vymezujici intraorbitaln{ prostor je tvo-
fena nékolika kosténymi strukturami (os
frontale, os zygomaticum, maxilla, os la-
crimale, os sphenoidale, os palatinum, os
ethmoidale) spojenymi odpovidajicimi kos-
ténymi Svy. Oc¢nice ma typicky konicky tvar
Ctyfboké pyramidy s apexem smeéfujicim kra-
nidlné do oblasti optického kandlu a se ze-
vnim okrajem neboli vchodem (aditus orbi-
tae) smefujicim anteriorné s mirnou lateralnf
a inferiornf inklinaci. Orbitalni vchod tvoreny
orbitdIni hranou (margo orbitalis) ma pra-
mérnou $ftku 41 mm a vysku 34 mm. Nej-
Sirsi misto oc¢nice je vsak uloZzeno asi centi-
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metr za vlastnim vchodem. Hloubka ocnice
je kolem 42 mm. Pro medidlnf stény, které
jsou od sebe v prameérné intraorbitalni vzda-
lenosti kolem 25 mm, je typické paralelni po-
staveni na rozdil od lateradlnich stén, které
diverguji (obr. 1). Medidlni sténa je tvorena
frontdlnim vybézkem maxilly, slznou kostf
se svislou brazdou slzného vaku kaudalné
prechdazejici v nazolakrimalni vyvod, kosti ¢i-
chovou a malym kridlem kosti klinové. Nej-
ten¢i je medidlnf sténa v misté sousedicim
s ¢ichovymi sklipky (lamina papyracea ossis
ethmoidalis), kterd mUze byt i kongenitalné
dehiscentni. V- medidlni sténé orbity md-
Zeme identifikovat foramen ethmoidale an-
terius et posterius obsahujici stejnojmenné
tepny a vétve nazocilidrniho nervu. Strop
ocnice je tvofen obdobné tenkou orbitaIni
¢asti frontaIni kosti a vzadu ¢asti malych kii-
del kosti klinové. Medidlné je strop spodi-
nou Celnf dutiny, kterd mlze byt ¢asto zdvo-
jena supraorbitdlnim recesem, vzadu je pak
strop spodinou prednf jdmy lebni. Laterdiné
vpredu Ize identifikovat prohluben pro slz-
nou zldzu (fossa glandulae lacrimalis) a na-
opak medidlné vpredu fossa trochlearis,
kde je fixovana chrupavcita kladka pro hornf
sikmy sval. Na rozhrani vnitfni a stfedni tfe-
tiny je v orbitalnim okraji supraorbitdlnf inci-
sura obsahuijici stejnojmenny nervové cévni
svazek. Spodina ocnice je tvofena z vétsi
¢asti tenkou kosti horni elisti (facies orbita-
lis maxillae), déle okrajem licni kosti a orbital-
nim vybézkem kosti patrové. Spodni sténa je
hladkd a obsahuje infraorbitalni ZIabek, ktery
se prohlubuje v infraorbitédIni kanalek s ner-
vove-cévnim infraorbitdlnim svazkem. Spo-
dinu z vétsi ¢asti tvofi strop maxillarni du-
tiny. LaterdIni sténa je ze viech stén nejtlustsi
ajetvofena vpredu licnfkostia vzadu velkym
kidlem kosti klinové. V predni tfetiné sou-
sedi s tempordini jdmou a v zadnich dvou
tretindch se stfedni jdmou lebni. Ve vrcholu
ocnice je uloZzen v malém kfidle kosti klinové
opticky kandlek ovalného prafezu o velikosti
5% 4,5mm a délce 8-10mm (obr. 2). Kana-
lek je ve sfenoidélni dutiné lokalizovéan ve
sténé v uhlu mezi stropem a lateraInf sténou
a intrakranialné vstupuje inferomedialné od
processus clinoideus anterior. Kanalkem pro-
chazi nervus opticus spolu s oftalmickou
tepnou, kterd je uloZzena inferomedialné pod
vlastnim nervem. Lateralné od optického ka-
nalku mezi malym a velkym kfidlem kosti kli-
nové je lokalizovana fissura orbitalis superior
(cerebralis) spojujici oc¢nici se stfedni lebnf
jamou v oblasti kavernézniho splavu (obr. 2).
V této Stérbiné probihaji viechny okohybné

nervy (hornf a dolnf vétev n. oculomotorius,
n. trochlearis a n. abducens), n. ophtalmicus
(prvni vétev n. trigeminus) ve formé svych
vétvi (n. lacrimalis, n. frontalis, a n. nasoci-
liaris), vidkna sympatiku, arteridIni vétvicka
a. meningea media a v. orbitalis superior
komunikujici s vlastnim kaverndznim spla-
vem. Inferiorné od horni fissury pod velkym
kiidlem kosti klinové a nad maxilou se na-
chézi fissura orbitalis inferior (sphenomaxil-
laris) spojujici o¢nici s fossa pterygopalatina
a fossa infratemporalis (obr. 2). Cestou této
stérbiny vstupuji do ocnice z fossa ptery-
gopalatina n. zygomaticus a n. infraorbitalis
dvé vétve n. maxillaris (druhd vétev n. trige-
minus), ktery vstupuje do této oblasti ces-
tou foramen rotundum. Kromé téchto nervi
zde prochdzi také cévy a. et v. infraorbitales
av.orbitalis inferior. Kosténé stény orbity jsou
kryty periostalni membranou periorbitou,
kterd posteriorné prechazi v tvrdou plenu
obalujici opticky nerv a anteriorné v septum
orbitale, jez zasahuje do o¢nich vicek a spolu
s vlastnim oc¢nim bulbem uzavird ocnici
zevné. V oblasti obou koutkd je septum fixo-
vano ke kosténé orbité. Kromeé dalsich fixaci
v oblasti apexu, trochley a obou etmoidal-
nich foramin je periorbita velmi dobre sepa-
rovatelnd od kosti a tvoff vyznamnou ba-
riéru pro sekundarni primarné extraorbitalni
expanze. Posteriorné kolem stfedni ¢asti fis-
sura orbitalis superior a optického kanalku se
periorbita ztlustuje a formuje anulus tendi-
neus communis Zinni. K tomuto vazivovému
prstenci se upinaji vdechny ctyfi pfimé oko-
hybné svaly (m. rectus lateralis, medialis, infe-
rior a superior), m. obliquus superior a m. le-
vator palpebrae superior. Vdechny pifimé
svaly jsou laterdné mezi sebou spojeny mezi-
svalovym septem vymezujicim centrdlnf tzv.
intrakonalni prostor orbity. Kromé téchto
svall je zde jesté m. obliquus inferior za¢ina-
jicl v oblasti spodiny orbity na crista lacrima-
lis posterior a upinajici se na bulbus v dolnim
laterdInim zadnim kvadrantu. Jeho funkci je
pohyb bulbu nahoru a laterdiné. M. obliquus
superior bézi z oblasti spole¢ného vazivo-
vého prstence, obkruzuje trochleu a upina
se na zadnf laterdInf hornf kvadrant bulbu,
kterym pohybuje naopak doll a lateralné.
M. rectus medialis pohybuje bulbem me-
didlné a m. rectus lateralis naopak lateralné.
M. rectus superior otaci bulbus superome-
didlné a naopakm. rectus inferior inferome-
didlné. M. levator palpebrae superioris béz{
z anulus tendineus pod stropem orbity
a konc¢i v tarzalnf ploténce horniho vicka,
které elevuje. Kromém. rectus lateralis iner-

avio

Obr. 2. Topograficka anatomie Stérbin
ocnice.

CNO - canalis n. optici, FOS - fissura orbitalis
sup., FOI - fissura orbitalis inf,, Il - n. opticus,
lll(s) = n. oculomotorius r. sup., lll(i) = n. ocu-
lomotorius r.inf, IV — n. trochlearis, VI - n. ab-
ducens, nl - n. lacrimalis, nf — n. frontalis,

nn - n. nasociliaris, ni — n. infraorbitalis,

nz - n.zygomaticus, am - r. orbitalis a. me-
ningeae med.,, ao — a. ophtalmica,

avio - a. et v. infraorbitales, voi - v. orbita-

lis inf,, vos — v. orbitalis sup., mrs — m. rectus
sup., mlp — m. levator palpebrae,

mos — m. obliquus sup., mrm — m. rectus
med., mri —m. rectus inf, mrl — m. rectus lat.

vovaného n. abducens a m. obliquus supe-
rior inervovaném n. trochlearis jsou vechny
ostatni okohybné svaly inervovéany n. oculo-
motorius. Poruchy jednotlivych svall anebo
jejich inervace se projevi odpovidajici poru-
chou hybnosti doprovazenou diplopil. Slzny
aparat je tvoren slznou Zldzou a odvodnymi
slznymi cestami. Glandula lacrimalis je ulo-
Zena ve fossa glandulae lacrimalis pfi hornim
zevnim obvodu stropu ocnice a je rozdé-
lena Slachoum. levator palpebrae superio-
ris na kompaktni orbitélni a nekompaktni
z vice drobnych Zlazek slozenou palpebraini
¢ast. Odvodné slzné cesty zacinajf od punta
lacrimalia v oblasti obou vicek blizko vniti-
niho koutku jako canaliculi lacrimales supe-
rior et inferior. Oba kanalky zpravidla konci
spole¢nou ampulou v slzném vaku ulozZe-
ném ve fossa sacci lacrimalis, ktery prechaz
v ductus nasolacrimalis, ktery Usti pod dolnf
skofepou nosni do dolniho nosniho prddu-
chu. Dominantnfarteridlnizasobenioc¢nice je
cestou a. ophtalmica, ktera se vétvina a. cen-
tralis retinae, a. lacrimalis, rr. musculares, rr. ci-
liares, r. supraorbitalis a aa. ethmoidales ante-
rior et posterior. OrbitalInimi fissurami vstupujf
vétve z povodi a. carotis externa a. meningea
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reccurens a a. infraorbitalis. V pfipadé chro-
nického uzavéru vnitini karotidy se v oblasti
rozvodi mezi vnitini a vnéjsi karotidou v ob-
lasti orbity vytvéreji funkéné vyznamné ar-
teridIni kolaterdly zésobuijici cestou a. oph-
talmica intrakranidlni hypoperfundované
povodi a. carotis interna. Dominantni zZilni
drendz ocnice je horni a dolni orbitalni
Zila. VSechen prostor o¢nice mezi jednotli-
vymi strukturami a periorbitou je vyplnén
orbitdlnim tukem, ktery typicky pfi otevieni
periobity defektem hrezne.

Klinické p¥iznaky tumorii o¢nice
Kromé stdle castéjsich incidentdinich z&-
chytl nddord zplsobenych vyssi dostup-
nosti radiologickych vysetfovacich metod
se vétsina nadord ocnice klinicky projevi nej-
Castéji rozvojem exoftalmu, poruchou zraku
a diplopii [18-21]. AxidIni exoftalmus je spo-
jen s lézemi intrakondlnimi a v apexu or-
bity, zatimco nonaxidlni exoftalmus spojeny
se stranovou dislokaci bulbu svéd¢i pro ex-
centrickou extrakonalnf lézi. Porucha zraku
se zhorSenim zrakové ostrosti, vypady v pe-
rimetru, ale i poruchou barevného vidéni
mohou byt zplsobeny jak pfimou kompresi
optického nervu, tak poskozenim jeho cév-
niho zasobeni. Casnd porucha zraku bez roz-
voje exoftalmu budi podezfeni na intraka-
nalikuldrnf ézi. Pri vysetfeni o¢niho pozadi
je mozné identifikovat jak papiledém, tak
atrofii optiku. Nékdy je mozné také zachytit
patologickou vaskularizaci. Chemoza spoji-
vek souvisi s poruchou Zilni drenéze. Diplo-
pie mlze byt zplsobena jak poruchou
okohybnych svall a jejich inervace, tak
mechanickym omezenim hybnosti bulbu
vlastni masou nadoru. Pri poskozeni odpo-
vidajicich reflexnich obloukd mzeme iden-
tifikovat poruchy pfimé a nepfimé foto-
reakce. DalSim ¢astym pfiznakem u nadord
ocnice je pfitomnost bolesti, at typicky lo-
kalizované v oblasti orbity nebo na celé ip-
silaterdIni strané hlavy. Pfi progresi nador(
nebo pfi primarnim vzniku nadord mimo
ocnici se pfidavaji pfiznaky odpovidajici lo-
kalizaci patologie (epilepsie, organicky psy-
chosyndrom, hypofyzarni syndromy, dien-
cefalicky syndrom, porucha prlchodnosti
nosni dutiny, epistaxe). Rozvoj klinickych pfi-
znakd muze byt akutni u zanétlivych a ma-
lignich lézi nebo pomalu progredujici u léz
benignich.

Radiodiagnostika tumort orbity
Spolu s anamnézou a oftalmologickym vy-
Setfenim ma radiodiagnostika zcela zédsadnf

postaveni v diferencidlni diagnostice ex-
panzivnich procest orbity. Specidlni nativni
rentgenové projekce (Sikmé projekce na op-
ticky kandl dle Rheseho nebo Gravese) i ne-
gativni a pozitivni orbitografie byly jiz v dia-
gnostickém schématu opustény [14]. Stéle
viak je mozné na prostém nativnim rentgenu
Ibi, obliceje nebo vedlejsich dutin nosnich
zachytit patologii s destrukci skeletu ocnice,
hyperostézou, anebo zastfenim fyziologicky
pneumatizovanych pfilehlych dutin, kterd by
méla vést v diferencidlni diagnostice k vy-
louceni orbitalni expanze. Ultrazvuk, acko-
liv byl v diagnostice nddorl oc¢nice vytla-
¢en modernimi zobrazovacimi metodami,
stale zUstéva pro svoji dostupnost a nezaté-
Zovost cennou skriningovou a monitorovaci
pomuckou u nékterych patologif, jako napf.
u Gravesovy endokrinni orbitopatie [22]. Bez-
pecné odlisi cystické a solidni 1éze, stejné
tak jako posoudi vaskularizaci v dopplerov-
ském modu. Prinosny je také u emergent-
nich vysetfeni. Limitaci jsou v apexu ulozené
|éze a vyznamna dependence na zkusenosti
vysettujictho. V soucasné dobé je zéklad
radiodiagnostiky nddord ocnice vysetfenf
pomoci CT a MR [23]. Prvni zminka o vyu-
Zitf CT v diagnostice nadorl orbity je z roku
1977 [24]. CT v klasickém kostnim okné,
event. ve varianté s vysokym rozlisenim
(High Resolution CT; HRCT), pfinasi nejlepsi
informaci o skeletu orbity. Morfologie kost-
niho defektu napovi o benignim nebo ma-
lignim charakteru léze. Pfikladem mdze byt
hladkd ostrd imprese v misté fossa lacrima-
lis svédcici o benignf 1ézi slzné Zlazy na roz-
dil od nepravidelné osteolytické destrukce
u lézi malignich [20]. Nepostradatelnd je jeho
role u sekundarnich tumord orbity pro jejich
presny staging a stanoveni terapeutického
postupu [25]. CT bezpecné také detekuje
nadorové kalcifikace a rozsah intraosedlnich
nadord (meningeom, fibrézni dysplazie). Dia-
gnostickou metodou volby pro vysetfenf in-
traorbitalnich struktur z@stavd i dnes CT
s aplikaci jodového kontrastu u pacientd
s kontraindikaci MR. MR pfinasi detailnf infor-
maci o mekkych tkanich ocnice a o vztahu
patologie ke kritickym strukturdm, jako je
opticky nerv, okohybné svaly nebo vlastni
bulbus. Vyhodou je na rozdil od CT radiacnf
nezatézovost pro o¢nf ¢ocku. Kromé stan-
dardnich vysetfovacich sekvenci se v ob-
lasti orbity vyuZivaji sekvence FLAIR spolu
se sekvencemi bez potlacenf signdlu tuku
i's nfm (nativnich i po podani gadoliniového
kontrastu). Dalsim pffnosem v zobrazeni pa-
tologif o¢nice je MR s vysokym rozlisenim

(high-resolution MRI) s vyuzitim povrcho-
vych orbitdlnich civek [26,27]. Kromé téchto
sekvenci je mozné vyuzit fadu dalsich sek-
venci vylepsujicich kvalitu zobrazeni, jako
jsou napf. 3D-CISs, 3D-PSIF a 3D-VIBE sek-
vence [28,29]. Publikované studie na experi-
mentélnich MR naznacuiji, Ze Ize v dohledné
dobé ocekdvat dalsi pokrok v zobra-
zeni [30]. Angiografické vysetfeni pfi do-
stupnosti CT a MR angiografie je dnes
rezervovano pro diagnostiku cévnich pa-
tologif a endovaskularni intervence (embo-
lizace) [31]. K vysetieni metabolické aktivity
|ézi a posouzeni stagingu se vyuziva pozitro-
novda emisni tomografie [32].

Terapie nadort orbity

Cilem multidisciplindrni 1é¢by je dlouho-
dobéd kontrola onkologického problému pfi
eliminaci deteriorace zrakovych funkci, nebo
dokonce se snahou o jejich zlepseni pfi jejich
vstupnim poskozeni. Stejné jako u jakychkoli
jinych nddord mdzeme vyuzit ctyfi zakladni
modality: observaci, chirurgii, radioterapeu-
tické techniky a chemoterapii.

Observace je indikovdna obecné u be-
nignich, pomalu rostoucich nebo dokonce
stagnujicich patologii bez poruchy zrako-
vych funkci nebo s jejich mirnou dlouho-
dobé stabilni deterioraci. Podminkou ob-
servace jsou pravidelné grafické a klinické
kontroly [33-35].

Indikace chemoterapie zavisi predevsim
na histologickém typu patologie a jeji sen-
zitivité. Vyjimkou v indikaci chemoterapie je
jeji pouziti u gliom0 optické drahy, kdy k je-
jimu nasazeni dnes zpravidla staci typicky
radiologicky a klinicky obraz [36]. Naopak
u ostatnich nadord, jako napf. u lymfomd,
je histologické vysetfeni pro indikaci da-
ného chemoterapeutického protokolu zcela
zasadni [37].

Pro pouZiti radioterapeutickych metod
je dllezitd minimalizace rizika vzniku op-
tické neuropatie s doprovazejici deterioracf
zraku. Na zakladé hodnoceni vysledkd ra-
dioterapeutickych metod na optickou drahu
byly stanoveny prahy toxicity pro opticky
nerv. Leber et al stanovili incidenci vzniku
neuropatie 0 %, 26,7 % a 77,8 % u optickych
nervd, jez obdrzely davky pfi radiochirurgic-
kém oSetfeni gama nozem < 10 Gy, 10-15 Gy
a > 15 Gy [38]. Tishler et al jako bezpec¢nou
hranici tolerance deklarovali 8 Gy [39]. Staf-
ford et al prokdazali vyskyt optické neuropa-
tie ve skupiné pod 8 Gy a 8-10 Gy shodné
po 1,7 % [40]. Obdobné Mayo et al identifiko-
vali vyrazné vzristajicf riziko toxicity pfi dav-
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Obr. 3. Lateralni orbitotomie (A-C) a orbitopteriondlni pfistup (D,E).

kdch prevysujicich 60 Gy pfi 1,8 Gy na frakci
a pfi ddvce vyssineZ 12 Gy pfi jednordzovém
radiochirurgickém vykonu [41]. V soucasné
dobé se proto vétsinou preferuji u zrak Se-
tricich vykont frakcionované protokoly for-
mou stereotaktické frakcionované radiochi-
rurgie, intenzitou modulované radioterapie,
stereotaktické frakcionované radioterapie
nebo 3D konformni radioterapie. Diky témto
modernim metodéam s lepsi fokusaci cilové
davky a minimalizaci ozafen{ okolnich struk-
tur doslo k vyznamné redukci poradiacni
morbidity [8,12,42-51]. Vzdy je vsak tfeba
pacienta jak na pfechodné akutni neza-
douci c¢inky (erytém, otok, alopecie, cefalea,
nausea), tak na pozdni perzistujici (retinopa-
tie, optickd neuropatie, katarakta, poskozenf
cév, pituitarni dysfunkce) upozornit [42].
Obecny cil onkochirurgie je radikalni re-
sekce nddoru. Radikalita chirurgické terapie
tumorl ocnice a s ni spojend pooperacni
morbidita pfi snaze o zachovani zrako-

vych funkcf je limitovdna postiZzenim obalu
optiku, horni orbitalnf fissury, orbitdlniho
apexu s anulus tendineus a kavernézniho
splavu. Nutno si uvédomit, Zze vznikla per-
manentni diplopie je pro pacienta zpravi-
dla vétsi limitace nez tézkd monokularni po-
rucha zrakové ostrosti. Volba chirurgického
pfistupu do ocnice vychazi z detailni pred-
operacni analyzy topografickych vztah( na-
doru, jeho velikosti, lokalizaci, charakteru,
pfedpokladané histologie a také planova-
nému cili opera¢niho vykonu (biopsie, par-
cidlnf resekce, radikaInf resekce) [52-55].
Nejjednodussi vykon je biopsie k ziskanf
materidlu pro histologické vysetfeni. Biopsii
je mozno provadét tenkou jehlou, endosko-
picky nebo z limitovaného pfistupu s exciz
vetsf ¢asti patologické tkdné perkuténne ci
transkonjunktivalné [1,25]. K presné identifi-
kaci cflové tkdné se vyuZiva navigace ultra-
zvukem, CT, stereotaxi nebo naviga¢nimi
systémy. Historicky byla publikovana i bi-

zarni transcerebralni biopsie [56]. Pleomorfni
adenom slzné Zlazy a hypervaskularizované
léze jsou kontraindikaci biopsie [1]. Vlastni
chirurgické pfistupy do ocnice Ize rozdé-
lit na pfimé transorbitalni a na pfistupy ex-
traorbitaInf, kdy soucasné pronikdme do
dalSiho kompartmentu, typicky intrakra-
nidlné [18,53-55]. Orbitotomie je obecné
definovéna jako jakykoliv chirurgicky pfi-
stup do ocnice. Nejjednodussi pfistup je
predni orbitotomie, kdy pronikdme do
ocnice transpalpebralné nebo transkon-
junktivdlné dominantné k lézim uloze-
nym v pfedni ¢asti orbity a peribulbdrné
v pfedni poloviné oc¢nice typicky bez os-
teotomie [1,25]. Kozni fez pfi transpalpe-
bralnich pfistupech mize byt lokalizovan
v obodi, na horni hrané orbity, v zahybu
horniho vicka, subcilidrné, v doinim zahybu
vicka nebo pfi dolnf hrané ocnice. Vyho-
dou transkonjunktivalnich pfistupl je ab-
sence viditelné jizvy. Lateralni osteoplas-
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tivy exoftalmus slepého oka (A) s naslednou plastikou vicek a implantaci protézy (B).

tickd orbitotomie umoznujici atakovat
laterdIni retrobulbdrni extrakondlni a intra-
kondIni léze vychazi z Berkeho modifikace
Kronleinova plvodniho pristupu vétsinou
dnes s vyuzitim esovitého kozniho fezu bez
lateraini kantotomie (obr. 3) [1,3,52,57]. Infe-
riorni retrobulbdrné lokalizované léze Ize
atakovat transantralné cestou maxillarniho
sinu posteroinferiorni orbitotomii, nebo
LeForte | orbitotomii [25,53]. Medidlné ulo-
Zené léze v predni poloviné orbity se daji
atakovat medialni transkonjuntivalni or-
bitotomii prezentovanou Galbraithem
a Sullivanem v roce 1973 s peritomif a do-
¢asnym odpojenim Uponu mediélniho pfi-
mého svalu [1,52,58]. Je mozné ji kombino-
vat s laterdIni orbitotomii k ziskani prostoru
pro mobilizaci bulbu laterdIné formou tzv.
medialni lateralni orbitotomie [52]. Dalsi
moznost pfistupu k posteriorné medidlné
uloZzenym nadordm je zfskani trajektorie
pfistupu pomoci pfedni a zadni etmoidek-
tomie [14,25]. Pravé retrobulbarni léze lo-
kalizované inferiorné a medidlné od
optického nervu jsou dnes atakovany en-
doskopickym transnazalnim pfistu-
pem [59-62]. Endoskopické vykony nahra-
dily také ndro¢ny pfistup kontralaterdlni
pterionalni kraniotomif k posteriornim in-
trakonalnim lézim uloZenym medidlné a in-
feriorné od optického nervu [63]. Z extraor-
bitdlnich pfistupl jsou nej¢astéji pouzivany
nékteré z variant klasické frontotempo-
ralni pterionalni kraniotomie (napft. orbi-
topteriondlni pfistup), které umoznuji ata-
kovat posteriorni laterdlné a superiorné
lokalizované intra- i extrakonalni patologie
vC. apexu, oblasti horni orbitalnf $térbiny, op-
tického kanalku a také pfilehly intrakraniaini
prostor (obr. 3) [1,18,53,62]. Rozsifenim o zy-
gomatickou osteotomii pak umoznuji tyto
pristupy atakovat i inferiorné ulozené pa-
tologie [62]. Dalsi extraorbitalni pfistup je

jednostranny Dandyho frontoorbitalni
pFistup [4,14,18,53]. Jeho oboustranna va-
rianta je subfrontalni pFistup vyuzivany
pfedevsim u sekundarnich tumorl oc¢-
nice siticich se z prilehlych paranazélnich
dutin [25,64].V nékterych pfipadech je nutné
provést vykony typu eviscerace, enuk-
leace, exenterace nebo orbitektomie
z davod( vitalni indikace, uchovani zraku
na druhém oku, terapie orbitaIni bolesti
nebo korekci esteticky neakceptovatelného
vzhledu [1]. VSechny tyto vykony vyzaduji
psychologickou podporu pacienta. Zatimco
evisceraci (odstranéni intraokuladrniho ob-
sahu s uchovanim skléry) u nddorl ocnice
nevyuzivdme, enukleace (odstranénf bulbu
a intraorbitaInf ¢asti optického nervu) mize
byt indikovadna u bolestivého slepého oka,
napf. u pozdnich stadii gliomu optiku nebo
meningeomu pochvy optického nervu
(obr. 4) [1]. Typicky vykon u malignit orbity je
exenterace, tedy radikdlni odstranénf veske-
rého orbitdlniho obsahu a ocnich vicek. Pfi
subtotalni exenteraci jsou o¢ni vicka zacho-
vana [65,66]. Rozsifenou exenteraci o re-
sekci kosténé orbity oznacujeme jako orbi-
tektomii (obr. 5) [14]. Nejradikalnéjsi vykony
jsou ,en bloc” orbitektomie, kdy cely blok
orbity je odstrariovan v celku bez naru-
Seni hranic nddoru [67]. Po téchto mutiluji-
cich vykonech by se mélo vZzdy u pacientl
s predpokladanou lepsi celkovou prognézou
uvazovat o zhotoveni protézy nebo epitézy
zmirnujici vznikly kosmeticky defekt. O¢ni
protézy nahrazuji pouze ocnf bulbus a jsou
vyrabény nejcastéji ze skla nebo akry-
1atu. Epitézy (oblicejové ektoprotézy) nahra-
zujf kromé ocni koule i chybéjici periorbi-
talni mékké tkané. Epitézy se dnes nejcastéji
vyrabéji ze silikonu nebo akryldtu a v misté
defektu byvaji fixovany magnety, lepi-
dlem, kovovymi Cepy ¢i pomoci brylovych
obroucek [68,69].

Z technik, které zlepsuji vysledky chirur-
gické terapie, je treba se zminit o pouziti in-
traoperacni navigace (bezrdmové neurona-
vigac¢ni systémy, sonografie, intraoperacni
zobrazovaci metody) a také intraoperacniho
elektrofyziologického monitoringu okohyb-
nych nervd (obr. 6) [70-72]. Zatimco neu-
ronavigacni systémy jsou pfinosné pro po-
souzeni rozsahu resekce kosténé ocnice, tak
v pfipadé intraorbitdlni navigace v nepre-
hledném tuku preferujeme ultrazvuk, jenz
neni limitovan posunem struktur pfi ote-
vieni periorbity. Nezbytnou soucasti ope-
ra¢niho vykonu je i zavérecnd rekonstrukce
orbity. Periorbitu neuzavirdame vodotésné,
ale snazime se zamezit prolapsu orbitdl-
niho tuku s rizikem vzniku poopera¢niho
enoftalmu pomoci napf. periostdlnich za-
plat. Zatimco orbitdIni vchod rekonstru-
ujeme vzdy peclivé, tak v pfipadé rekon-
strukce defektd jednotlivych stén nahra-
zujeme jen rozsadhlejsi defekty. Se vznikem
pooperac¢niho pulzujiciho exoftalmu jsme se
nikdy nesetkali, nebot pro jeho vznik je nutna
kromé defektu skeletu také pritomnost her-
niace intrakranidlniho obsahu do prostoru
ocnice, tak jako je tomu napt. po traumatech
spojenych s defektem tvrdé pleny nebo ty-
picky u pacientd s neurofibromatézou typu
1 pfi dysplazii kiidla kosti klinové [73].

Klasifikace orbitalnich tumorti

Orbitalni tumory mizeme délit podle lokali-
zace a podle plvodu [18,20,21,74]. Podle lo-
kalizace rozliSujeme tumory intrakonalni
lokalizované v centradlnim prostoru tvore-
ném ctyfmi pfimymi okohybnymi svaly
a jejich intermuskuldrnimi septy. Tumory
uloZzené zevné svalového konu ozna-
C¢ujeme jako extrakondlni anebo peri-
ferni. Nadory okupujici oba kompartmenty
nazyvame difuzni. Polohu expanze popi-
sujeme dale pomoci ¢tyf kvadrantd (hornf
zevni, horni vnitfni, doIni zevni a dolnf
vnitfnf). Jednotlivé kvadranty jesté rozdélu-
jeme na predni a zadni podle vztahu k o¢-
nimu bulbu. Tumory posteriorni ¢asti zad-
nich kvadrantl oznacujeme jako nadory
orbitdlniho hrotu (apexu). Nadory vznika-
jic ze struktur uloZenych v o¢nici nazyvéme
primarni intraorbitalni tumory. Tyto na-
dory jsou vieobecné vzacné a vétsinou be-
nigni. Nadory primarné vznikajici ze struktur
mimo vlastnf oc¢nici a propagujici se svym
rstem nasledné do jejiho prostoru ozna-
¢ujeme za sekundarni orbitalni nebo také
primarné extraorbitaInf tumory. Tato skupina
nadorl je oproti primarnim castéjsi, a pokud
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vznikaji v oblasti vedlejsich dutin nosnich
zpravidla maligniho charakteru. Zvlastni sku-
pinu tvofi metastazy vzdalenych malignit,
které mohou byt ulozeny kdekoliv ve sténé
anebo uvnitf orbity. Od skute¢nych nddoro-
vych Iézi je nutno odlisit Iéze cévni a ostatni
expanzivni léze oznacované obecné jako
pseudotumory nebo také naddory imitujici
expanze.

Primarni orbitalni tumory

Gliom zrakového nervu

Gliomy optiku jsou nejc¢astéjsi primarni tu-
mory optického nervu a tvoffi asi 2-3 % or-
bitdlnich tumorl a 1 % vsech tumord
mozku [75-77]. Vzhledem k mozné topické
lokalizaci je pouzivdano souhrnné oznaceni
gliomy optické drahy, kam zahrnujeme také
gliomy optického traktu a hypothalamické
gliomy. V naprosté vétsiné se jedna histo-
logicky o juvenilni pilocytické astrocytomy
WHO grade |. Vzacné jsou popisovény fibri-
larni a pilomyxoidni astrocytomy, oligoden-
drogliomy nebo gangliogliomy [78]. Velmi
vzacné maligni formy se vétsinou vysky-
tuji v dospélém véku a jsou klasifikovany
jako anaplasticky astrocytom nebo multi-
formnf glioblastom, pficemz se mUze jednat
o maligni transformaci plvodné nizkostup-
nového nadoru po radioterapii [20,79]. Nej-
Castéjsivyskyt je v détské populaci mezi dru-
hym a sestym rokem a 90 % vsech tumort se
prezentuje u mladsich dospélych do konce
druhé dekady véku [80]. Dévcata jsou posti-
Zena mirné castéji nez chlapci v poméru asi
3:2[81]. Nador asi v 50 % mUze byt soucasti
autozomalné dominantni neurofibromatozy
typu | (NF I). U pacientd s NF | se gliomy op-
tiku vyskytujf asi u 20-30 % pacientl a patfi
mezi jeji diagnosticka kritéria [82,83]. Nador

Obr. 5. Radikalni orbitektomie (B) pro recidivujici dlazdicobunéény karcinom o¢nice (A) s
lalokovou plastikou defektu (C) a stav po sedmi letech od operace (D).

je obvykle velmi pomalu rostouci a v né-  nebo jsou dokumentovény i spontanni re-
kterych pfipadech dokonce nejsou zndmky  grese [84,85]. Na zcela opa¢né strané spektra
progrese béhem nékolika let sledovani  je 5 % pacientl s leptomeningedinimi me-

P7.5 GO@ C2 PH1R

Obr. 6. Intraoperacni pouziti navigace u sphenoorbitdiniho meningeomu (A,B) a ultrazvukem navigovana implantace transkonjunkti-
vélni elektrody do m. rectus lateralis pro EMG monitoraci n. abducens (C).
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Tab. 1. McCulloughova-Epsteinova klasifikace gliom0 optiku.
T Lokalizace tumoru \% Stav vizu
T1  jeden opticky nerv VO normdlnfvizus bilaterdiné
T2  oba optické nervy V1 porucha vizu ipsilaterdlnf
T3 optické chiazma V2 porucha vizu bilaterdlné nebo jedno oko slepé
T | bpeielzs, dhe s V3 jedno oko _slepe a druhé s poruchou vizu
anebo perimetru
V4 bilaterdini slepota

tastdzami [86]. Pravé pacienti s NF I maji dlou-
hodobé lepsi prognézu s podilem progre-
dujicich nddort mezi 15-75 % [87,88]. MUze
byt postizena jakakoliv ¢&st nervu od optic-
kého traktu, chiazmatu, intrakranialni, intra-
kanalikularni az po intraorbitalni ¢ast, ktera
je postizena ve 25-50 % pfiipadl [89]. Exis-
tuje nékolik klasifika¢nich systému. Nejstarsi
systém publikovany Dodgem et al v roce
1958 rozdéluje tumory na typ | postihu-
jici opticky nerv, typ Il postihujici chiazma
a typ lll postihujici tractus opticus nebo
okolnf struktury v¢. hypothalamu [90]. Pre-
pracovand Dodgeova klasifikace byla pu-
blikovdna v roce 2008 a mimo precizni to-
pické lokalizace zahrnuje i dal3f faktory, jako
je pfitomnost NF | nebo leptomeningeaini
diseminace [91]. Posledni uZivany klasifi-
kacni systém je TxVx Skala McCulloughova-
-Epsteinova popisujici nejen lokalizaci, ale
i funkenf stav zraku (tab. 1) [92]. Pro indikaci
lé¢by je v praxi kromé lokalizace tumoru
nutné vzdy pfihlédnout k pfitomnosti NF |,
véku pacienta, symptomdm a riziku ob-
strukce likvorovych cest. U neurofibroma-
tézy mlzeme diagnostikovat i oboustranné
postizeni. Klinickd prezentace zavisi na lo-
kalizaci tumoru. Pfi postizeni hypothalamu
je mozna klinickd manifestace endokrino-
patie (pubertas praecox, porucha rdstu pfi
nedostatku rdstového hormonu) nebo ob-
strukéni hydrocefalus s nitrolebni hyper-
tenzi pfi obstrukci tfetl komory. Typické pfi-
znaky pro lokalizaci v oblasti Dodge | a Il jsou
progredujici porucha vizu, pomalu progre-
dujici diskrétni exoftalmus, nystagmus a st-
rabizmus. Naopak poruchy okohybnych
nervd s diplopii, papiledém nebo atrofie op-
tiku jsou pfiznaky méné casté. Ve skupiné
pacientd do dvou rokl véku tvoff asi 20 %
vdech intrakranidlnich tumor(, nebyva spo-
jen s NF I, a ma horsi prognézu s obecné ag-
resivnéjsim chovanim, stejné jako u pacient(
starsich 10 let. Typickou klinickou prezentacf
v této skupiné mlze byt nystagmus, ztrata fi-

xace pfi poruse vizu a spasmus nutans (triada
symptomU - oscilace o¢nich bulbl, poky-
vovani hlavy a torticollis). Pozdé&jsi priznaky
tvori symptomy obstrukéniho hydrocefalu
a diencefalicky Russelllv syndrom (progre-
dujici hubnuti, zvraceni, bez zndmek poruch
vyZivy s normalnim vzrlistem). V. MR obraze
je obvykle gliom izointenzni v T1 vazeném
obraze a hyperintenzni v T2 vdzeném ob-
raze. Zvysovani signalu po podani gadoli-
niového kontrastu je variabilni, kdy mizeme
pozorovat enhancujici cystické komponenty
i solidni neenhancujici ¢asti. V MR obraze
zvlasté u NF | mizeme také pozorovat tor-
tuozni nebo zalomeny prdbéh zbytnélého
optiku v orbité (obr. 7). Zatimco pfi postizen{
optiku dominuje solidni rozsiteni nervu bez
cyst, posteriorné ulozené tumory naopak
cystickou komponentu obsahuji ¢asto [93].
MR obraz ¢asto nekoreluje s deterioracf
zraku, kdy u staciondrnich 1ézi se zrak mUze
zhorsovat a naopak u progredujicich nemusf
byt ovlivnén. Znamky zvysujiciho se nebo
nového enhancementu jsou zpravidla spo-
jeny s progresi a horsi prognézou [94]. Vzhle-
dem kdynamice a dlouhodobému sledovani
je vhodné vyuZivat volumetrické hodnocent
velikosti nddoru [95,96]. V CT obraze kromé
rozsiteni optického nervu mizeme pozo-
rovat i dilataci optického kandlku. Z celé
skupiny pacientll se odhaduje, Ze pouze
25-35 % pacientl vyzaduje vstupné tera-
pii [97,98]. Cilem terapie je prevence dete-
riorace zraku a dlouhodobd kontrola vlast-
niho nadoru. V pfipadé asymptomatickych
pacientl nebo pacientl s minimalnimi pfi-
znaky neni ziejmy benefit terapie oproti ob-
servaci [33,35,99]. Doporuceny interval sle-
dovani je Sest mésicd s event. prodlouzenim
na 12 mésicd u stabilnich pacientd. Terapie
je indikovana, kromé akutniho fesenf pfipad-
ného obstrukéniho hydrocefalu, u pacientd
s radiologickou progresi nebo deteriorac
zraku. Chemoterapie je v soucasné dobé
metoda prvni volby u vétsiny pacientl. Nej-
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Obr. 7. Typicky tortuozni prdbéh n. opti-
cus u dlouhodobé sledovaného gliomu
pfi NF I v PD vaZzeném MR obraze.

Castéji je pouzivan protokol obsahujici vin-
kristin a carboplatinu v prvni linii lé¢by a pro-
tokol s bevacizumabem a irinotecanem
v piipadeé recidivy [10,11,98,100]. Chirurgicka
terapie je indikovadna u pacientl s lokali-
zaci v oblasti optického nervu s progresiv-
nim exoftalmem, nekorigovatelnou bolesti
s Uplnou ztrdtou nebo tézkou deterioraci
zraku. Kromé kombinace resekce s enukleaci
je mozné provést i resekci Setfici vlastni ocni
bulbus. U pacientl s chiazmatickymi nebo
hypothalamickymi tumory je indikovéna
subtotdlni resekce v pfipadé vyrazného
supraselarniho Siteni. Volba pfistupu zavisi
na sméru siteni a rozsahu nadoru (pterio-
nélni, interhemisfericky, subfrontalni, sub-
temporalni pfistup) [101]. V pfipadé hydro-
cefalu byva zavaden ventrikuloperitonedlni
nebo ventrikuloatridlni zkrat. Pro drénovani
cystické slozky Ize vyuZit také Ommaya re-
zervodr. Biopsie byva indikovédna vzacné pfi
atypické klinické a radiologické manifestaci
mimo obvyklé vékové rozmezi [36]. Radio-
terapie je indikovédna u starsich pacientd
bez NF | se selhdnim chemoterapie, v pfi-
padé metastazovani nebo u inoperabil-
nich nador0. U pacientl mladsich tfi let je
kontraindikovana pro vysokeé riziko deterio-
race kognitivnich funkci [44,45]. V souvis-
losti s radioterapif je také dokumentovano
riziko rozvoje endokrinnich dysfunkci, roz-
voje moya-moya syndromu a vznik sekun-
darnich malignit, a to pfedevsim ve sku-
piné pacientt s NF | [102,103]. Slibné&jsf stran
nezadoucich vedlejsich Ucinkd se jevi ste-
reotaktickd radiochirurgie gama nozem
nebo protonovym paprskem [51,104-106].
Zatimco na jedné strané modernf lé¢ba
dosahuje dlouhodobého 10letého preziti
mezi 80 a 96 %, na strané druhé v pfipadé
snahy o dlouhodobé uchovanf zraku stale
selhava [97,99,107]. Obecné horsf prognoé-
zou maji posteriorné uloZzené a primarné
symptomatické tumory, pacienti mladsi
jednoho roku a starsi 10 let a pacienti s his-
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| — intraorbitalni

lokalizace

C
Il = Sitenti d
intrakranialnf b
Il = vyznamné a

intrakranialnf Sifenf

Tab. 2. Schickové klasifikace meningeomu pochvy optického nervu.

a  plochy tubuldrni rist kolem optického nervu

bulbdzni fuziformni masa kolem optického nervu
exofyticky fokdlnf rlst nddoru z optického nervu

rist v nebo skrze opticky kandl

rlist skrze fissura orbitalis superior nebo sinus cavernosus
extenze tumoru k chiazmatu

extenze ke kontralateralnimu optiku a na planum sphenoidale

tologicky verifikovanym
astrocytomem.

pilomyxoidnim

Meningeom pochvy zrakového nervu
Meningeomy pochvy zrakového nervu tvorf
asi 2 % vsech orbitédlnich tumord a 1-2 %
viech meningeomd [77,108-110]. Tyto na-
dory vyrUstajici z obalu vlastniho optického
nervu je nutné odlisit od sekundarnich me-
ningeom vrlstajicich do orbity z okolf
(napt. sfenoorbitdIni meningeomy). Oddélit
je nutno také zcela raritni skupinu tzv. ekto-
pickych volnych meningeom nesouvisejici
ani s kosténou orbitou ani s vlastnim obalem
optiku [111]. Meningeom se mUZe vyskytovat
v celém pribéhu optické pochvy od vlast-
niho bulbu az po intrakranidlni konec optic-
kého kandlu. Vétsina tumord postihuje intra-
orbitdIni ¢ast a pouze mensi ¢ast (8 %)
tumord ma intrakanalikuldrni lokalizaci [109].
V nékterych pfipadech muize byt infiltrace
vlastniho optiku i bulbu. Ke klasifikaci podle
polohy a Sitenf nddord Ize vyuZit navrzeny
systém prezentovany Schickovou (tab. 2,
obr. 8) [112]. Meningeom se pouze v 5 % Vy-
skytuje bilaterdiné a v tomto pfipadé domi-
nuje lokalizace intrakanalikuldrni [113,114].
Typické je jejich sitenf cirkularné kolem zra-
kového nervu. Vzhledem k tomuto intim-
nimu vztahu je ovlivnéno vlastni pidlni cévni
zasobeni optiku a taktéZ axonalni transport
s odpovidajicf klinickou prezentaci [50,115—
118]. DFivéjsi nazor vychazejici z peroperac-
nich pozorovani o mozné primarni neexis-
tenci subarachnoidalnich vrstvy v kanaliku-
larnim Useku znemoznujici resekci menin-
geomu byl vyvracen elektron-mikroskopic-
kymi studiemi [119]. Histologicky se nelisi od
ostatnich intrakranidlnich meningeomd, nej-
Castéji jsou to prfechodné (smiSené) nebo
meningoteliomatozni typy [50]. Zeny jsou
postizeny 3-5krat astéji nez muzi [109]. Prd-
mérny vék je 40,8 rokd (muZi 36,1; Zzeny
42,5) [42,109]. Jako u ostatnich meningeom!

je v souvislosti s pfitomnosti hormonalnich
receptorll popisovédna moznd progrese
v obdobi téhotenstvi. V détském véku bez
dominance Zenského pohlavi se vyskytuje
4-7 % nador. V této vékové skupiné jsou tu-
mory agresivnéjsi, s vyssim rizikem intrakra-
nidlni a kontralaterdIni progrese, vy3sim po-
dilem recidiv a ¢asto jsou spojeny s neuro-
fibromatézou typu Il [9,109,115,120]. Klinicky
se projevuje nador nejdfive a nejcastéji po-
malu progredujici poruchou zrakové ostrosti
a vypadky zrakového pole. Dalsim pfizna-
kem zpravidla s del3f latenci je pomalu pro-
gredujici exoftalmus a porucha motility
bulbu zplsobend mechanicky nddorovou
masou. OrbitaIni bolest byva v rlizné mite az
u poloviny pacientl [9,115,121,122]. Typicka
patognomickd Walshova tridda s poruchou
zraku, atrofif optiku a pfitomnosti optocilidrn{
cévnich zkratd zplUsobenych chronickou
kompresi centrdIni retindlnf Zily je pfitomna
pouze u mensi ¢asti pacientd [9,115,121-
123]. Dalsimi ptiznaky mdze byt papiledém,
otok vicek nebo chemdza spojivky. V radio-
logickém obraze na rozdil od gliomU optiku
neni pfitomna dilatace optického ka-
nalu [111]. V CT obraze, kromé ztlusténi op-
tiku a homogenné se zvysujici denzity po
podani kontrastni latky, miZeme pozorovat
v 25-50 % pfipadl kalcifikace [20,50,123].
Typicky pfiznak tzv. tramvajovych kolejf
(,tram track sign”) je zplsoben dvéma hy-
perdenznimi prouzky nddoru oddélenymi
hypodenznim optickym nervem [109]. Zaklad-
nim vysetfenim jsou MR sekvence s potlace-
nim tuku a podanim kontrastu, které mohou
odhalit i drobné intrakanalikularni tumory
a umoznuji velmi dobfe posoudit hranice
nadoru [124]. Na T1 vaZzenych sekvencich je
nador izointenzni nebo mirné hypointenznf
v porovnani s mozkem a optickym nervem.
Na T2 vazenych sekvencich je typicky hyper-
intenzni, ale jsou popisovany i hypointeznf
varianty [50]. Opét je mozné pozorovat na

Obr. 8. Exofyticky meningeom pochvy op-
tického nervu (typ dle Schickové Ic) v T2
vazeném obraze MR.

axidlnich fezech ,tram track sign” a na koro-
narnich fezech jeho obdobu tzv. ,doughnut
sign” (pfiznak americké koblihy) s hypoin-
tenznim optikem obklopenym cirkuldrnim
enhancujicim nddorem [20,42,123,125]. Kli-
nicky pribéh je charakterizovan pomalu
béhem nékolika let progredujici poruchou
zraku s terminalni slepotou postizeného oka
event. obou oci pfi propagaci kontralate-
ralné a do oblasti chiazmatu [113,114]. Mozné
je identifikovat i ataky rychlého horsenf zra-
kovych funkci. Na druhé strané existuje sku-
pina pacientl s dlouhodobé stabilnimi zra-
kovymi funkcemi béhem nékolikaleté
observace a jsou dokumentovany i pfipady
spontanniho zlepseni [34]. Vétsina klinickych
sérii dokumentuje postupnou deterioraci
zraku u 69-86 % pacientd [34,109,116,126].
Saeed et al stanovili kazdoro¢ni objemovy
pfirdstek u nekalcifikovanych tumord
23,5 mm? a u kalcifikovanych 3,4 mm? [127].
Ostatni studie prognosticky faktor kalcifikaci
nepotvrdily. Konzervativni postup u stabil-
nich pacientl musi kromé pravidelnych MR
kontrol obsahovat i ve stejném intervalu
kontrolni oftalmologické vysetfeni. Doporu-
¢ovany interval je pro prvni 2-3 roky Sest
mésicl, v pfipadé déti vzhledem k vyssi
agresivité nadoru jesté kratsi [9,128]. Problé-
mem progredujici poruchy zraku je v case se
snizujici Sance na jeji zlepseni po tera-
pii [9]. Vysledky chirurgické terapie jsou ne-
gativné ovlivnény nezbytnou deterioracf
cévniho zasobenf optiku pfi vlastni resekci
tumoru. Kompletni obaleni optiku nddorem
a Sifeni do anulus tendineus znemoZnuje
kompletnf resekci a uchovani zraku. Pouze
vzacné pfipady se zlepsenim vizu po chirur-
gické resekci jsou popsany v litera-
tufe [112,116,127,129-131]. Nejen tyto subto-
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talnf a parcidlni resekce, ale i pouhé biopsie
jsou doprovazeny vysokym rizikem kompli-
kaci se zhorSenim zraku (30-80 %) nebo
i jeho Uplnou ztrdtou pfi vysokém riziku dalsi
progrese rezidua (18-75 %) [9,109,110,112,115,
116,121,126,132]. Ani technika pouhé dekom-
prese optiku z podéIné fenestrace postize-
ného obalu nevede ke zlepseni zraku, ale
¢asto opét k dalsimu zhorseni [9,50,115,1171.
Chirurgicka terapie je v souc¢asné dobé indi-
kovana u pacientl z téZkou poruchou anebo
ztratou zraku, pfi intrakranidlnim siteni, pfi
ohrozeni chiazmatu a kontralaterdiniho op-
tiku nebo pfi disfigurujicimu exoftalmu.
V piipadé retrobulbarniho postizent je pro-
vadéna resekce postizeného Useku nejcas-
té&ji z laterdIni orbitotomie a orbitopterionaini
kraniotomie. Kompletni revize optického ka-
nélku az intrakranialné s resekci predniho kli-
noidedlniho vybézku je soucasti vykonu pfi
intrakanalikuldrnim Siteni. V pfipadé vristani
tumoru do o¢niho bulbu je resekce rozsitena
o enukleaci (obr. 4) [109,112,116]. Indikaci
k chirurgické akutni parcidlni resekci mdze
byt i vzacnéjsi rychle progredujici deterio-
race zraku. Kombinace s pooperacni radiote-
rapil mUze dle nékolika kazuistik zrak zachra-
nit [50,131]. Kombinovand strategie s tzv.
bezpecnou parciadlni resekci a néslednou ra-
dioterapii se svymi komplikacemi nelisf od
skupiny ¢isté chirurgické [9,42,115,128,133].
Zatimco v pfipadé chemoterapie nebyl pro-
kdzan benefit, radioterapie se stala vzhle-
dem ke svym vysledkdm metodou volby
v terapii meningeomd pochvy optického
nervu a nahradila dffve dominantnf chirur-
gickou Ié¢bu [89,12,47-50,121,134]. Terapie
samostatnou frakcionovanou radioterapif
nebo stereotaktickou radiochirurgii pfinasi
nejlepsi dlouhodobé vysledky stran zlepsent
a dlouhodobého uchovani zraku. Zlepseni je
udévano asi u 80 % pacientl, zatimco zhor-
senf jen asi u 10 % pfi dlouhodobé lokalnf
kontrole kolem 95 % [9,12,42,46,48,49]. DFi-
véjsi vysoky vyskyt komplikaci az v 33 %
v souvislosti s konvencnimi radioterapeutic-
kymi technikami (poradia¢ni retinopatie,
atrofie temporalniho laloku) [42,50] se poda-
filo modernimi radioterapeutickymi meto-
dami snizit pod 10 % [9,50]. V&tsina z téchto
komplikaci je pfechodnych (cefalea, nauzea,
fokaIni erytém a alopecie, otok), ale je tfeba
pacienta poucit i o moznosti vzniku vzacnéj-
sich zévaznéjsich a pozdnich komplikacf
(suché oko, retinopatie, optickd neuropatie,
hypofyzarni dysfunkce, katarakta, poradiacni
onemocneéni drobnych cév mozku) [42,50].

V dnesni dobé se preferuji moderni techniky,
jako je stereotakticka frakcionovand radio-
chirurgie, intenzitou modulovana radiotera-
pie, stereotaktickd frakcionovana radiotera-
pie a 3D konformnf radioterapie [9,12,48,49,
109,115,121,126,128]. Z hlediska zraku lepsi vy-
sledky oproti jednordzovému radiochirurgic-
kému osetieni gama nozem vykazuji tech-
niky frakcionované radiochirurgie s po-
dobnymi vysledky lokdlni kontroly néa-
doru [43,47]. Otazkou zUstava, kdy pacienta
bez poruchy zraku nebo pouze s mirnou po-
ruchou indikovat k terapii.

Nadory perifernich nerva
Nadory perifernich nervd tvori 4-15 % viech
orbitdlnich tumort [18,135]. Do této skupiny
zahrnujeme orbitdIni neurofibromy, schwan-
nomy a malignitumory z pochev perifernich
nerva (MPNST). Nékteri autofi do této sku-
piny zafazuji i vzacné amputacni neuromy,
které vsak nejsou problematikou onkologic-
kou, ale jednd se o pfirozenou posttraumatic-
kou reakci preruseného nervu u dfive prova-
dénych neurektomif v orbité, po enukleacich
a vzacné i po operacich strabizmu [14,136].
Neurofibromy se vyskytuji celkem ve
tfech variantach jako solitarni, difuzni a ple-
xiformni. Jednd se o benigni, pomalu ros-
touci tumory slozené z fibroblastd, Schwan-
novych bunék a axonl [20]. Nejcast&jsi
orbitaIni forma je plexiformni neurofibrom,
ktery je patognomicky pro Recklinghau-
senovu neurofibromatézu NF I, a mize
se tudiZ vyskytovat spolu s gliomem op-
tiku. Typicky je popisovan u déti s predi-
lekci extrakondlné v oblasti horniho laterdl-
niho kvadrantu a vicka. Patrnd je deformace
vicka a pozdéji siteni do okolnich oblasti v¢.
temporalni krajiny. Deformita je oznacovana
jako ,bag of warms” neboli pytel ¢ervi a ty-
picky postupné esovité zmensuje ocnf Stér-
binu a dislokuje bulbus inferiorné. Na MR je
typicky hyperintenzni v T2 vaZenych sekven-
cich a heterogennf intenzity v T1 vaZenych
obrazech s heterogennim zvySovanim in-
tenzity po podani gadolinia [91]. Vzhledem
k difuznimu siteni mezi tkdfovymi vrstvami
je chirurgicka terapie paliativni s opakova-
nymi resekcemi se snahou o zmensenf masy
nadoru a zachovani zrakovych funkci. V poz-
déjsich fazich pak pfichazi v ivahu i exen-
terace. Vzacnéjsi difuzni neurofibromy jsou
méné casto spojeny s NF | a difuzné exten-
zivné se Siff orbitou nejen tukem, ale i oko-
hybnymi svaly. RadikéIni resekce neohrani-
Cenych tumord je nemozna a opét zpravidla
paliativni s ¢asnymi recidivami. Oba tyto

typy neurofibromi jsou poklédany za pre-
kurzor maligniho tumoru z pochev peri-
fernich nervd s nejasnym vlivem radiote-
rapie, kterd byvé u terapie opakovanych
recidiv vyuzivana [137]. Solitarni neurofib-
romy jsou v orbité vzacné a vyskytuji se ve
vyssim véku (mezi 30. a 50. rokem) zpravi-
dla opét v hornim laterdlnim kvadrantu ex-
trakonalné [77,138]. Ve 12 % jsou soucasti
NF 1. Ackoliv na rozdil od schwannomi ne-
maji pouzdro, jsou také velmi dobre ohrani-
ceny a jakasi pseudokapsula zjednodusuje
jejich radikalni resekci s velmi dobrou pro-
gnozou, bez nutnosti doplnéni radiotera-
pie. V klinickém i radiologickém obraze nelze
solitarni neurofibrom od schwannomu spo-
lehlivé odlisit, kromé pritomnosti cyst, které
jsou u neurofibromu vzacné [138].

Schwannomy jsou benigni pomalu pro-
gredujici opouzdrené nadory podminéné
proliferaci Schwannovych bunék. Vétsinou
jsou extrakondlni z vétvi trigeminu, nejcas-
téji z frontaIni vétve oftalmického nervu
v hornim kvadrantu, avsak mohou vyrdstat
ze vsech okohybnych nerv(, parasympatic-
kych a sympatickych vldken, ale i cilidrniho
ganglia intrakonalné [77,135,139-143]. Histo-
logicky se v rdmci nadoru rozlisuji alternu-
jici typy fascikuldrni Antoni A a retikularni typ
Antoni B [139]. Viyskytujf se v Sirokém véko-
vém rozmezi (20-70 let) a projevuji se nej-
¢astéji pomalu progredujicim exoftalmem
a pozdéji i moznou poruchou vizu. Pfi po-
stizeni trigemindlnich vétvi se mlze objevit
hypestezie, dysestezie nebo bolest v inervo-
vané oblasti [141]. P¥i MR vysetfenise v T1 va-
Zeném obraze zobrazuje jako uniformné
izointenzni velmi dobfe ohrani¢eny utvar
s heterogennim zvysenim intenzity po po-
dani kontrastnflatky. V T2 véZeném obraze je
heterogenné hyperintenzni [91,139,140]. Pfi
prorUstani horni orbitalni stérbinou mize
mit tvar presypacich hodin [139]. Chirurgicka
radikaIni resekce je u symptomatickych
schwannomU metoda volby s vynikajici
prognézou [140]. Stejné jako u ostatnich
schwannom je stereotakticka radiochirur-
gie alternativou [51,144-147]. Vzacné mUze
byt soucdsti NF Il a extrémné vzacnd je
i malignizace [148].

Maligni tumor z pochev perifernich
nerva (maligni schwannom, neurosarkom;
MPNST) je vzacny agresivni nddor postihu-
jici hlavové nervy a orbitu. Bylo popséano
35 pfipadl postizeni hlavovych nervd,
z toho kolem 15 pfipadl v orbité [149-
1571. Radiologicky nenf odlisny od plexiform-
niho nebo difuzntho neurofibromu, aviak
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byva pfitomna destrukce skeletu orbity
a mékkych tkani, propagace intrakranialné
a velmi rychld progrese v porovnéni s be-
nignimi tumory [91,137]. Nador mUze vznik-
nout de novo (50 %) nebo upgradem neu-
rofibromu a schwannomu. Asi 50 % nadord
se vyskytuje u NF |, s rizikem 2-29 % rozvoje
béhem Zivota [158,159]. V 39 % MPNST me-
tastazuje (nejcastéji do plic) a 68 % pacientl
na tumor zemfe. Délka preziti je velmi va-
riabilni mezi jednim mésicem a 23 lety pfi
prameérném preziti dvou let 41 % a Ctyr let
18 % [159-161]. Metoda volby je Siroka ra-
dikdInf resekce s naslednou radiotera-
pif [149,156,160,161]. Prognosticky negativni
faktory jsou pfitomnost NF I, velikost véts
nez 5cm a inkompletni resekce [160]. V pfi-
padech inkompletnich resekci, recidiv nebo
generalizace se doplnhuje chemoterapie
v protokolu CYVADIC (doxorubicin, prokar-
bazin, cyklofosfamid, vinkristin) [161].

Angiogenni expanze

Problém veétsiny klasifikaci orbitaInich tu-
mord je miseni skute¢nych nadorl a ne-
nadorovych |ézi, které by se mély zahrno-
vat do pseudotumort. Pravé v pfipadé lézi
cévniho plvodu jsou do této skupiny zafa-
zovany nesystematicky kavernézni heman-
giomy, kapildrni hemangiomy, lymfangiomy,
hemangiopericytomy, stejné tak jako arte-
riovendzni malformace nebo karotido-ka-
verndzni pistéle [18-20,74,77,162,163]. Cévni
|éze spolecné tvofi asi 12-15% orbitélnich
expanzi [19].

Kavernomy (kavernozni malformace, ka-
vernézni hemangiomy), ackoli nejde o sku-
te¢né nadory, ale benignf cévni velmi dobfe
ohrani¢enou nenddorovou nizkopritoko-
vou malformaci s ektatickymi, ¢astecné
trombozovanymi a septovanymi sinusoidal-
nimi venéznimi endotelem vystlanymi ka-
naly, jsou ve vétsiné soubord uvadeény jako
nejhojnéjsi benigni primarni tumor orbity
v dospélé populaci [18,20,77,164]. Nejcas-
t&ji se vyskytuji od druhé do paté dekady
véku a mohou mit sporadicky i familiarni
vyskyt [165,166]. Vy3si incidence u Zen-
ského pohlavi je davéna do spojitosti s ex-
presi progesteronovych receptord u orbi-
talnfch kavernomu [167]. Kavernomy jsou
lokalizovény obvykle intrakonalné, casto
v oblasti orbitélniho apexu a vétsinou late-
rélné a projevuji se velmi pomalu progre-
dujicim exoftalmem (obr. 9) [168,169]. Pozd-
nimi pfiznaky jsou poruchy motility bulbu
a az v pozdnich fazich deteriorace zrakové
ostrosti [165,170]. V MR obraze se zobrazuji

jako ostfe ohranicené léze hypointenzni
v T1 vézenych sekvencich a hyperintenzni
v T2 vazenych sekvencich bez ,flow void”
fenoménd [20,163,171]. Pfi trombdze mize
byt signdl v T1 sekvencich vyssi. Na CT md-
Zeme identifikovat v nékterych pfipadech
kalcifikace a v pozdéjsich fazich remode-
laci kosténé orbity [165,170,172,173]. Po po-
dani kontrastni latky je typické pozdni zvy-
sovani denzity odpovidajici nizkému
pratoku bez pfimého arteridlniho zaso-
beni. Angiograficky nalez je typicky jako
u intrakranidlnich kavernomd negativni.
V soucasné dobé diky dostupnosti radio-
logickych vysetfeni vzrlstd zachyt asymp-
tomatickych kavernom [21,77]. Vzhledem
ke klinickému prdbéhu s minimalnim ri-
zikem deteriorace zraku po spontdnnim
drobném krvaceni je primdrni volba tera-
pie observace [171,174,175]. Chirurgickd re-
sekce je indikovéna az pfi rozvoji a progresi
poruchy zraku, motility bulbu nebo pro-
gredujicim exoftalmu [18,163,174]. Po radi-
kalni resekci kavernomy nerecidivuji, do-
konce i parcidlni resekce symptomatického
kavernomu muze pfinést vynikajici dlou-
hodoby vysledek [168,170]. Alternativni te-
rapie je jednordzova nebo frakcionovand
stereoradiochirurgie, kdy na rozdil od intra-
cerebrélnich kavernomU je doklddana sta-
tisticky vyznamnd redukce objemu s re-
gresf klinickych pfiznakl podporujici teorii
o mozné odlisnosti orbitalnich a cerebral-
nich kavernom [43,176,177].

Kapilédrni hemangiomy tvoff asi 3 % orbi-
talnich expanzi a obvykle se prezentujf u détf
jiz kolem Sesti mésicd véku, jsou to benigni
Siroce infiltrativni 1éze ¢asto postihujici o¢nf
vicka s moznou kozni manifestaci formou
prokrveného ,jahodového” névu [19,77].
V détské populaci se jednad o nejcastéjsi an-
giogenn(éziv orbité [74-76,178]. Cast&jsijsou
u chlapct 3 : 2 [74,178]. Maji po inicidIni pro-
gresi a fazi stabilizace tendenci ke spontan-
ni regresi béhem 3-5 let, ale mohou pfetr-
vavat s vyznamnym kosmetickym deficitem.
V pfipadé nutnosti aktivni terapie se vyuZziva
pozitivni reakce na topické, intralezionalnf
nebo celkové podavani kortikoidl a terapie
laserem (argon, CO,) [179,180]. Pouze mensi
ohranicené ventralné uloZzené kapilarni he-
mangiomy je mozné kompletné a bezpecné
resit excizi [19,77]. Pro refrakterni pfipady se
pouziva interferon alfa [74]. Efekt mohou mit
i betablokatory [181].

Lymfangiom je pomalu rostouci benigni
lokdIné agresivni léze tvorend lymfatickymi
prostory vystlanym endotelem, kterd tvoff

Obr. 9. Mnoho let konzervativné sledo-
vany asymptomaticky kavernom ulozeny
intrakonalné v apexu pravé orbity v T2 va-
zeném obraze MR.

asi 1-5 9% orbitalnich expanzi [74,77,182]. Zaji-
mavosti je, Ze sama orbita nema lymfatic-
kou drendz. Vyskytuje se vétsinou v prvni
dekéadé véku a na rozdil od kapildrniho he-
mangiomu nema tendenci ke spontanni re-
gresi [183,184]. Mlze byt postizena spojivka
a projevuje se jako mnoholalo¢naty namod-
raly Utvar nejcastéji ve vnitfnim hornim kva-
drantu [185]. Dalsf formy jsou orbitdIni a ge-
neralizovand kombinovana s postizenim
Casto i kontralaterdlnim. Mdze byt ve formé
Kasabachova-Merrittova syndromu spo-
jen s mozkovou arteriovendzni malformaci
a trombocytopenii [186]. Vétsinou kromé
kosmetického deficitu je bez dalsich symp-
tomd. Typické jsou akutni spontdnni hemo-
ragie do lymfangiomu s tvorbou tzv. ¢oko-
ladovych cyst na zékladé nasledné kolikvace
krve [187]. K akutnf progresi dochdzi také pfi
infektech. Vzhledem k infiltrativnimu ristu
neni mozné kromé mensich lokalizovanych
lézf radikdIné expanzi resekovat. Chirurgie
se omezuje na vnitini dekompresi, parcialnf
resekci a aspiraci cyst u symptomatickych
lézi. U intrakonalnich 1ézf Ize vyuZit aktino-
terapii [182]. Dal$i moZnosti 1é¢by je sklero-
tizace cyst rlznymi latkami od fibrinovych
lepidel aZ po cytostatika nebo podavani
kortikosteroidd [182,188].
Hemangiopericytomy se vysky-
tuji v mladsim a stfednim véku bez predi-
lekce pohlavi a tvori kolem 0,8-3 % orbital-
nich nadord [18,189,190]. Jedna se o nizce
maligni vaskularizované invazivni tumory
s pomalym r&stem a rizikem metastazo-
vani v 12-45 % [19,191]. Jejich chovani byva
nepfedvidatelné. \/yrustaJ| z populace ne-
diferencovanych mezenchymélnich pe-
ricytdrnich bunék. Typicky jsou uloZeny
extrakonalné. V T1 vaZenych sekvencich
je izointenzni a v T2 vaZenych sekven-
cich mirné hyperintenzni. Po aplikaci kon-
trastni 1atky vyrazné zvysuje nador svoji in-
tenzitu [189]. Klinicky projev je jako u jinych
expanzi progredujici exoftalmus a poz-
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Obr. 10. Typicky difuzni charakter lym-
fomu levé orbity (T1 vazena sekvence MR
s podanim gadoliniového kontrastu).

déji diplopie. RadikaIni resekce je metoda
volby. Ke snizeni peropera¢niho krvaceni se
vyuziva predoperacni endovaskuldrni em-
bolizace [192,193]. Riziko lokaInf recidivy je
i presto vysoké (15-40 %) a mize ho snizit
pooperacni radioterapie, kterd je indikovéna
u recidiv [21,189,192-194].

Mezenchymalni nadory

Rabdomyosarkom je nejc¢astéjsi malignf pri-
marnitumor orbity v détském véku. Vyskytuje
se obvykle do 16 letvéku s pramérnym vékem
pacientt sedm let [21,74-76,195]. Chlapci jsou
postizeni ¢astéji nez divky (5 :3). Do 10 let se
objevuje embryondlni typ, zatimco u vét-
Sich déti a dospivajicich prevldda alveoldrni
typ. Nevyrlstd ze svall, ale z pluripotent-
nich nediferencovanych mezenchymalnich
bunék v orbité. Klinicky se projevuje rychle
v fadu dnf progredujicim exoftalmem s edé-
mem a zarudnutim [163]. Nejcastéji je loka-
lizovan v hornim nazalnim kvadrantu. V CT
obraze mUZe byt patrnd destrukce kosténé
orbity a invaze do mékkych tkanf. V T1 véze-
ném obraze je izointenzni s jasnym enhance-
mentem po podani kontrastni latky a hype-
rintenzni v T2 vdZeném obraze [19]. Mohou
byt patrna loziska krvéacenf [18,195]. Pfedpo-
kldadana diagndza musi byt potvrzena jeh-
lovou nebo Iépe transorbitaIni biopsii s do-
state¢nym ziskem materidlu. Terapie tohoto
senzitivniho nddoru musf zacit co nejdfive
vzhledem k prevenci ztraty zraku a zame-
zeni dalsi extraorbitalnf progrese. Dfive pro-
vadéna maximalni resekce &asti tumoru
event. i exenterace nenf jiz po bioptické ve-
rifikaci vyzadovéna [196]. Pacienti bez rezi-
dua po provedené operaci jsou lé¢eni pouze
chemoterapif, zatimco u pacientl s mikro-
skopickym nebo vyznamnym reziduem je
terapie rozsifena o aktinoterapii [197]. Pro-
gnodza se velmi zlepsila s tfiletym pfezitim
kolisajicim mezi 80-94 % u pacientd bez
metastaz [74,198,199]. Negativnimi pro-
gnostickymi faktory jsou vék do jednoho

roku, alveolarnf typ rabdomyosarkomu, me-
tastazy a propagace mimo orbitu nej¢astéji
do oblasti vedlejsich dutin nosnich a nazofa-
ryngu [196,197]. Bez téchto faktorl prevysuje
dnes pétileté preziti 90 %.

Fibrozni histiocytom patii k castéjsim
orbitdlnim tumordm v dospélé populaci
s maximem vyskytu v paté a Sesté dekade
veku [18]. Nejcastéjsi forma je benigni (65 %),
kterd je dobfe ohranic¢end. Lokalné agresivni
forma (25 %) a forma maligni (10 %) jsou in-
filtrativni [200]. Maligni formy jsou popiso-
vany v souvislosti s anamnézou aktinotera-
pie retinoblastomu, ale také po parcidlnich
resekcich vlastniho histiocytomu. Klinicky
benigni forma se projevuje pomalu néko-
lik let progredujicim exoftalmem. Radiolo-
gicky se jevi jako ohrani¢end nebo infiltra-
tivni léze s ¢astecnym enhancementem po
podani kontrastni ltky. Metoda volby je chi-
rurgickd radikdInf excize zabranuijici riziku re-
cidivy. Desetileté preZiti je u benigni formy
100 %, u malignii pres adjuvantni onkologic-
kou terapii kolem 25 9% [201].

V orbité je mozné vzacné zachytit také
celou fadu daldich mezenchymaélnich na-
dord, jako jsou fibrom, fribrosarkom, myo-
fibrom, angiofibrom, solitarni fibrézni tumor,
leiomyom, leiomyosarkom nebo lipomy a li-
posarkomy [19,77,162]. Pfesné zafazeni me-
zenchymalniho tumoru Ize provést az po
peclivé histologické analyze.

Lymfomy

Lymfoproliferativni nddory jsou nejcas-
téjsi primarni orbtitdIni tumory ve vé-
kové skupiné nad 60 let a nejcastéjsi ma-
lignimi tumory ocnice v dospélém veéku
vibec [21,202,203]. Lymfomy tvofi asi 90 %
téchto expanzi a celkem 24 % orbitalnich
expanzi nad 60 let véku [202]. Lymfomy
mohou byt jak primarni nejcastéji z bunék
marginalni zény (non-hodgkinské MALT
lymfomy), tak v pfipadé orbity extrano-
dalni z populaci lymfocytl v substantia pro-
pia spojivky nebo v intersticidlni tkani slzné
Zlazy [204]. Mezi ostatni lymfomy v orbité
patii dalsi non-hodgkinské typy (difuzni vel-
kobunécny B lymfom, B lymfom z bunék
plasté, folikularni B lymfom). Kromé primar-
nich lymfomd se mze jednat i o projev sys-
témového onemocnéni. Az v 30 % je po-
pisovan rozvoj systémového onemocnéni
po diagndze primarniho orbitdlniho lym-
fomu [202]. Vétsina lymfomd je unilaterdl-
nich (76 %) a ulozenych extrakonalné s po-
stizenim slzné Zlazy asi v 40 % [20,202]. V MR
obraze se ukazuji jako difuzni nechranic¢ené

léze a v druhé poloviné jako ohranicené ex-
panze (obr. 10). Charakteristicky je obraz ,ob-
lévani” orbitélnich struktur (bulbus, opticky
nery, svaly). V T1 sekvencich je izointenzni
a T2 sekvencich hyperintenzni s uniform-
nim zvysovanim intenzity po podani kon-
trastni latky [205,206]. Typicky je obraz re-
strikce difuze v difuzné vézenych obrazech
a ADC mapéch MR obdobné jako u intra-
kranidlnich lymfom. Diky témto sekvencim
mUze byt lymfom bezpecné odlisen od z&-
nétlivého pseudotumoru [207]. Klinicky se
projevuji exoftalmem, patrnou vyklenujici
se masou tumoru, viditelnou subkonjunk-
tivalni komponentou a poruchou motility
bulbu. Dllezité je odliseni od zanétlivého
pseudotumoru, ktery dfive byl oznac¢ovan
jako benigni lymfom [208]. Nastup priznak
byvd u pseudotumoru akutni, je provazen
bolesti a v MR obraze, kromé odlisnosti v di-
fuzné vazenych sekvencich, byva infiltrace
okohybnych svald [20]. V pfipadé podezieni
na lymfom by mélo byt u pacienta nejprve
vylou¢eno systémové postizeni (punkce
kostni diené, CT hrudniku a bficha) a teprve
nasledné by se mélo pfistoupit k biopsii or-
bity. Lé¢ba je vedena hematoonkologem dle
histologické typizace a stagingu kombinaci
chemoterapie (protokol CHOP) a aktinotera-
pie. LokdIni kontrola po péti letech je uda-
véna s ohledem na pouzitou davku pfi radio-
terapii na 80-100 % [209].

Nadory slzné zlazy

Expanze slzné ZIazy tvofi asi 5-14 % primar-
nich expanzf orbity [77,210]. EpitelidIni na-
dorové procesy tvofi asi 40-50 %. Nonepi-
telidInf procesy zahrnuji zanétlivé postizeni
(dakryoadenitida) a v 50 % lymfoprolifera-
tivni nddory [211]. Naprosta vétsina téchto
lymfoproliferativnich nadord jsou non-
-hodgkinské B lymfomy. V nékterych sesta-
véach dokonce tvofi nej¢astejsi nddorové léze
slzné Zlazy [77]. Typicky je pro né vys3si vek,
nejcastéji sedmé decennium, a nebolestiva
masa s progredujicim exoftalmem [20]. Tera-
pie a radiologické charakteristiky se shodujf
s ostatnimi lymfomy.

Pleomorfni adenom (benigni smi-
seny nador) je nejcastéjsi benigni nador
slzné Zlazy tvofici az 57 % epitelidinich na-
dorl [211]. Nador je sloZzen z mezenchymal-
nich i epitelidInich elementd s tvorbou ohra-
nicujici pseudokapsuly. Nador postihuje
nejcastéji pacienty ve Ctvrté a paté dekadé
veku [212]. Klinicky se projevuje pomalu ros-
touci nebolestivou masou v hornim lateral-
nim kvadrantu dislokujici bulbus dolt a me-
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didlné s ,S" tvarem horniho vicka [21,213].
V CT obraze se jednd o dobrfe ohranice-
nou, homogenné enhancujici 1ézi po po-
dani kontrastni latky. Vétsi nddory mohou
byt heterogenni s cystickymi degeneracemi,
hemoragiemi, nekrézami a mukoidnimi ko-
lekcemi [212]. Nejsou zndmky eroze kosti, ale
hladkd remodelace v misté fossa lacrima-
lis [20]. V MR obraze je nespecificky hypoin-
tenzni v T1 vazenych sekvencich a hyperin-
tenzni v T2 vazenych sekvencich. Metodou
volby v terapii je en bloc chirurgicka resekce
nejcastéji z laterdIni orbitotomie. Parcialni re-
sekce vedou k recidivdm a mozné maligni-
zaci nddoru. Vyhybdme se také biopsiim pro
vysoké riziko implantacnich metastaz [214].
V pfipadé radikalni resekce je prognoza
excelentni [215].

Adenoidné cysticky karcinom je nej-
Castéjsi maligni epitelidIni tumor slzné Zlazy
a tvori asi 5 % vsech primarnich orbitalnich
tumord [215]. Vichol vyskytu je ve ¢tvrté de-
kadé véku bez predilekce pohlavi [209]. His-
tologicky je popisovdno nékolik subtypt
s prognosticky nejhorsim bazaloidnim karci-
nomem, kdy pétileté preziti je pouze kolem
21 %, na rozdil od ostatnich subtypU, kde
presahuje 70 % [216]. V pomérné rychle se
rozvijejicim klinickém obraze je charakteris-
tickd, kromé masy tumoru v superolaterdl-
nim kvadrantu, pfitomnost postupné se roz-
vijejici neuropatické bolesti z perineurdini
invaze nejcastéji podél vétvi oftalmického
nervu. Na rozdil od zénétlivych 1ézi viak oko
byva klidné a bolest nenf zhorSovana pohy-
bem bulbu [21]. V CT obraze je mozno iden-
tifikovat eroze kosti a ¢astéjsi jsou také kal-
cifikace. MR potvrdf infiltrativni rdst, tvorbu
noduld mimo slznou Zlazu a rovnéz peri-
neurdlni sitenf [20]. Zakladem terapie je chi-
rurgickd resekce tumoru s event. exenteraci
ocnice. RadikaInf resekce je limitovana pre-
devsim propagaci nadoru perineurdiné a in-
trakranidlné. Limitujici mohou byt i vzda-
lené metastazy v plicich. Chirurgickd lé¢ba
je doplnovana radioterapii s iradiaci ka-
vernézniho splavu, horni orbitdlnf fissury
a orbitdlniho apexu [209]. Celkova progndza
neni dobrd s 10letym preZitim pouze 20 %
pacientd [211].

Sekundarni orbitalni nadory

Sekundarnf orbitdlni tumory primarnée
vznikaji mimo orbitadlni prostor a teprve
sekunddrné se 3iff do orbity z okoli. Pfiro-
zenou hranici a také blokddou 3ffeni na-
dorového procesu je periorbita. Na hranici
mezi primarnimi a sekundarnimi nadory

jsou primarni tumory postihujici kosténou
ocnici.

Primarni kosténé tumory jsou velmi he-
terogenni skupina a tvofi celkem 0,6-2 %
vsech orbitdlnich nddort [184,217]. Nejcastéj-
simi nadory tvoricimi 35 % této skupiny jsou
osteomy a fibrézni dysplazie [217]. Osteomy
se typicky vyskytuji v oblasti etmoidélni,
frontoetmoidalni a frontdIni nejcastéji ve
Ctvrté a paté dekade véku bez predilekce po-
hlavi. Vétsina osteom je asymptomaticka,
pfi klinické manifestaci se projevuje velmi
pomalu progredujicim exoftalmem a dis-
lokaci bulbu. Kromé piimé propagace os-
teomu do orbity se mdze projevit i sekun-
darné prostfednictvim mukokély pfi okluzi
ostia frontdlniho sinu [217]. Terapie symp-
tomatickych osteom je chirurgickd. Fib-
rézni dysplazie se vyskytuje ve formé mo-
noostotické, polyostotické ¢i jako soucast
McCuneova-Albrightova syndromu a je
pro ni charakteristickd ndhrada fyziologické
kosti fibrézné-kosténou tkani [217]. Nejcas-
té&ji v rdmci monoostotické formy je posti-
Zena frontalni, etmoidalni nebo sfenoidalni
kost. Projevuje se pomalu progredujici de-
formitou obliceje, exoftalmem, deviaci
bulbu a bolesti orbity nebo hlavy. Malignf
transformace projevuijici se rychlou progresi
pfiznakl je vzacnd do 0,5 % pfipadd a ri-
ziko se zvysuje po probéhlé radioterapii az
na 15 % [218]. Propagace do optického ka-
nalku mUze zpUsobit poruchu zraku. V CT
obraze je popisovén tzv. pagetoidni vzhled
se setfelou kresbou kosti a obrazem ,mléc-
ného skla” (obr. 11). MR vylou¢i i nevyznam-
nou meékkotkdrovou komponentu typickou
pro sfenoorbitalni meningeomy. Chirurgicka
terapie je rezervovana pro pacienty s funk-
¢nim deficitem, nekorigovatelnou bolest, vy-
znamnou deformitou nebo podezfenim na
malignizaci. Preventivni dekomprese optic-
kého kanalku neni doporucovana vzhledem
k tomu, Ze u vétsiny pacientl i s postizenim
optického kandlku se nerozvine porucha
vizu [219,220]. Dalsi moznosti terapie je nasa-
zeni bisfosfonatd, které na zékladé ovlivnéni
maturace a migrace osteoklastl pozitivné
ovlivauji bolest a velikost loZiska dyspla-
zie [221,222].V oblasti kosténé orbity se mUze
vzacné vyskytnout také osteoblastom,
chondrom, aneuryzmaticka kostni cysta, ob-
rovskobunécny kostni nador, osteosarkom,
chondrosarkom, Ewinglv sarkom nebo in-
traosedIni hemangiom [19,217]. Vzacny je
také solitdrnf plazmocytom orbity. Vétsinou
je postizeni diagnostikovano v rdmci systé-
mového mnohocetného myelomu [223].

vlevo s charakteristickym vzhledem mlé¢-
ného skla a chybéjici mékkotkanovou
slozkou typickou pro meningeom.

Sfenoorbitalni meningeomy jsou cha-
rakterizovany dominantni intraosedlnim po-
stizenim kridla kosti klinové s nedominantni
intrakranidlni propagaci formou ploché ,en
plaque” mékkotkdnové slozky [18,224]. Pravé
pfitomnost meékkotkanové slozky odli-
Suje v MR obraze tyto meningeomy od fib-
rozni dysplazie. Rozsah postizeni skeletu je
nutné hodnotit z CT vysetfeni v kostnim
okné. Obdobné jako u ostatnich menin-
geomU je predilekce u Zen a vrchol vyskytu
ve Ctvrté a paté dekade véku. Vklinickém ob-
raze dominuje pomalu progredujici exoftal-
mus, pozdéji porucha zraku a diplopie. Poru-
cha vizu je ddna kompresf optiku, kterd mize
byt nejen typicky v oblasti optického ka-
nélku a apexu orbitu, ale i v oblasti intrakra-
niadlni [21]. Vlastni pochva optického nervu
na rozdil od meningeomu pochvy optického
nervu neni nddorem postizena. Lécba je in-
dikovadna u symptomatickych nebo progre-
dujicich meningeomd. Zatimco u lateralnich
variant je mozno provézt resekci radikalni,
v pfipadé medidlnich variant je chirurgicka
terapie limitovana postizenim kaverndzniho
splavu, hornf orbitalnf fissury a oblasti apexu
orbity. Resekce je provadéna nékterou z va-
riant pterionalniho pfistupu s dekompresfop-
tického kanalku, intraduraini a intraorbitaini
revizf (obr. 12) [225,226]. RezidudIni néddor Ize
osetfit stereotaktickou radiochirurgif nasle-
dovné po chirurgickém vykonu nebo vy-
¢kat radiologické progrese [226]. Recidivy
a progrese reziduf jsou relativné casté (27-
50 %) [225]. Kromé sfenoorbitédinich menin-
geomu se mohou propagovat do ocnice
i ostatn{ intrakranidlni meningeomy v této
oblasti.

Z dalsich intrakranidlnich tumor( byla po-
psana propagace do orbity u adenomd hy-
pofyzy, kraniofaryngeom( nebo chordom
klivu [21]. Variantou propagace intrakra-
nidlnich nadort do ocnice je i sffeni cestou
subarachnoidedlnich prostor( kolem optic-
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Obr. 12. Sphenoorbitalni meningeom vpravo pfed operaci (A) a po radikalni resekci (B), intraoperacni fotografie (C, D) ukazuji rozsah
resekce infiltrované kosti.

FOS - fissura orbitalis sup., FOI - fissura orbitalis inf,, | = n. olfactorius, lla — n. opticus ¢ast v optickém kanéle, Ilb — n. opticus intrakranialni ¢ast,

F — frontélni lalok, T — temporalni lalok, ACI — a. carotis int,, V2 — n. maxillaris, V3 — n. mandibularis.

kého nervu napt. u karcinomatdzy mening
a ulymfomd [21].

Dermoidy a epidermoidy, jez tvofi asi
2 % operovanych orbitélnich tumor(, jsou
benignf cystické choristomy vznikajici z em-
bryonalné dislokované ektopické ektoder-
malnf tkdné [76,77,184]. Dermoidy na rozdil
od epidermoidl obsahujf i kozni adnexa v¢.
vlast. U choristomd nenf predilekce pohlavi
a Castéji se vyskytuji v détském véku, ale mu-
Zeme je diagnostikovat i v pozdéjsim veku.
V détském véku tvofi s 30-46 % nejcastéji
operovanou orbitdlni expanzi [75,76]. V ob-
lasti orbity je typické lokalizace frontozy-
gomatickd sutura, méné casto je nalézame
v hornim medidlnim kvadrantu [227]. RUst je
pomaly a je dén akumulaci dermalnich pro-
duktl. V pfipade lokalizace pred orbitdlnim
septem muze byt loZisko dobfe hmatné, za-
timco u posteriorné lozenych se projevi az
expanzivnim chovanim. Vzacnéji mize dojit
Urazem nebo spontanné k ruptufe s lokalnf
zanétlivou reakcf [74]. V radiologickém zob-

razeni odpovida obsah obrazu tukové tkané.
V CT obraze jsou typické ostré hladké sklero-
tické hranice kostniho defektu.V MR obraze je
typickd hyperintenzita v T1 vazenych sekven-
cich a také vysoky signal v difuzné vazenych
sekvencich (obr. 13) [228]. Enhancement je [i-
mitovan jen na pouzdro cysty. Metoda volby
v terapii je u symptomatickych 1ézf radikéIni
chirurgicka resekce s vybornou dlouhodobou
prognodzou. Parcidlni resekce nebo dokonce
aspirace vedou k recidivdm [229]. V pfipadé

Typicka skupina sekundarnich orbitalnich
nadord jsou nadory pfimo se Sifici z ved-
lejsich dutin nosnich, obvykle prostfednic-
tvim lokalnf eroze kosti, ale i preformovanymi
fyziologickymi kanély [230,231]. Vedle benig-
nich tumord (invertovany papilom, juvenilnf
angiofibrom) dominuji malignity (adenokar-
cinom, adenoidné cysticky a mukoepider-
moidni karcinom, skvamadzni karcinom, dedi-
ferencovany karcinom, dlazdicovy karcinom)
(obr. 14) [230,231]. Vzacnégjsi je malignf ol-

faktoricky neuroblastom (estezioneuroblas-
tom) vychdzejici z neuroektodermovych ol-
faktoridlnich bunék nosnf sliznice. Vyskytuje
se hlavné u détf a mladistvych s postizenim
orbity az u 2/3 pacientd [21]. Celkem v ob-
lasti vedlejsich dutin nosnich mizeme dife-
rencovat kolem 70 histologickych subtypt
nadord [13]. U pacientl se pred pfiznaky or-
bitalnimi setkdvame s anamnézou chronické
sinusitidy, nazalni obstrukce a epistaxe. K dal-
$fm pfiznakdm patff bolest a rinorea. Sou-
Casné pfi intrakranidlni propagaci se objevuijf
neurologické pfiznaky z oblasti frontalnich
lalokll [232]. Metastatické postizeni krénich
lymfatickych uzlin se pohybuje v dobé dia-
gndzy mezi 5 a 20 %, vzdalené hematogenni
metastazy jsou vzacngjsi [232]. Metastazy,
stejné jako postizenf o¢nice, pterygomaxil-
larnf fossy, kavernézniho splavu a intrakra-
nidlni propagace, jsou negativni prognos-
tické faktory. Oc¢nice je postizena témér
u Ctvrtiny pacientl [232]. Metoda volby je
kromé paliativni 1écby v pokrocilych sta-
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diich chirurgickd resekce s naslednou ra-
dioterapii v¢. ozafeni spadovych kr¢nich
lymfatickych uzlin [232]. V posledni dobé
se postupné upousti od mutilujicich radi-
kalnich exenteraci orbity [233] se snahou
ji uchovat [234,235]. Posledni publikovana
metaanalyza tento trend podporuje bez prd-
kazu benefitu exenterace na celkovou pro-
gnodzu [13]. Vseobecné pfijimané kritérium
kindikaciexenteracejegradellldlelannettiho
s postizenim sval(, optiku, bulbu nebo kize
(tab. 3) [236]. Celkové pétileté preziti se po-
hybuje mezi 20 a 90 % [13,232,233,236]. Orbi-
talni extenze tumoru ve skupiné estezio-
neuroblastomd neovlinuje celkové pétileté
preziti (78 %), ale snizuje ¢asovy interval reci-
divy nddoru [237].

Sekundarné oc¢nici postihuji také nadory
primarné lokalizované v bulbu (melanom,
retinoblastom), spojivce (melanom) nebo
v oblasti o¢nich vicek (bazaliom, spinocelu-
larni karcinom) [21].

Metastazy

Kolem 1-13 % nador0 orbity tvoff metastazy,
které mohou postihovat jak intraorbitalni
struktury, tak kosténou o¢nici [20,77,162,238].
V détském veku je nejcastéjsi zdroj me-
tastdz neuroblastom (aZ v 40 %) a Ewin-
glv sarkom [19]. Typicky se objevuje rychle
nastupujici exoftalmus a doprovézejici pe-
riokuldrni ekchymozy [74]. V pfipadé neu-
roblastomu je bilaterdIni postizeni az
v 50 % [18]. Dalsi zdroj metastdz u déti
a mladistvych jsou nadory varlat, histyocy-
tdza a leukemie. V dospélé populaci jsou
zdrojem metastédz typicky karcinomy prsu
a plic [77]. Casté&ji neZ do orbity metastazujf
nadory v dospélosti intraokularné do uvey
(8 : 1). V orbité tvoff az 50 % metastaz me-
tastdzy karcinomu prsu a z toho plyne pre-
dilekce Zenského pohlavi [20]. Metastédzy
mohou byt prvni pfiznak primarniho one-
mocnéni az v 25 % [19]. Mezi dalsi maligni
nadory metastazujici do o¢nice patfi nadory
prostaty, gastrointestinalni, stitnice, ledviny
nebo melanom. Klinicky se projevuji boles-
tivym rychle progredujicim exoftalmem, po-
ruchou motility bulbu a destrukci kosténé
ocnice. Vzacnéji asiv 10 % se mUze v pfipadé
skirhotického karcinomu prsu projevit para-
doxnim enoftalmem, na podkladé fibrotic-
kého jizveni retrobulbarniho tuku [239]. V MR
obraze neni nélez specificky s hypointezitou
v T1 vdZzeném a hyperintezitou v T2 vaZe-
ném obraze a enhancementem kontrastni
latky. Zpravidla maji difuzni a infiltrativni
charakter [20,163]. Metastazy jsou ulozeny

Obr. 14. Adenokarcinom etmoidl a dutiny nosni s invazi do mediélnich stén ocnic

a baze predni jdmy lebni pfed (vlevo, T1 vazena sekvence MR s potlacenim tuku a poda-
nim kontrastni latky) a po radikalni resekci (vpravo, T1 vazend MR sekvence s podanim

kontrastni latky).

nosnich.

Grade |
Grade Il
Grade lll

Tab. 3. Upravena lannettiho klasifikace orbitalni invaze u malignit vedlejsich dutin

eroze nebo destrukce kosténé orbity
extrakonalni invaze do orbitalniho tuku

invaze okohybnych svald, optického nervu, o¢niho bulbu, kiize

v 60 % extrakonalng, v 20 % intrakonalné
a ve zbylych 20 % jsou difuzni [21]. AZ v 30 %
|ze pfi MR odhalit soucasné metastatické po-
stizeni mozku. Terapie se odviji od primar-
niho onemocnéni, chemo- a radiosenziti-
vity primdrniho nadoru a predevsim celkové
progndzy. Aktivni pfistup je volen u solitar-
nich metastdz s celkovou dobrou progné-
zou pacienta. Lécba spociva v kombinaci
radikalni nebo subtotdlnf resekce a radiote-
rapie event. chemoterapie. Median preZiti se
pohybuje kolem 12 mésicl s dvouletym pfe-
zitim méné nez v 30 % [238].

Pseudotumory

Do skupiny pseudotumord zahrnujeme ne-
sourodou skupinu expanzivnich, nadordm
podobnych [ézi, které viak nemaji plvod
nadorovy a je tieba je diferencidlné dia-
gnosticky odlidit od skutec¢nych nador.

Mukokély jsou cystické, pomalu expan-
zivni 1éze vznikajici ve vedlejsich dutinach
nosnich pfi obstrukci pfirozeného Usti dutin
na zakladé stagnace mucinézniho sekretu
a chronického tlaku na okolni kosténé hra-
nice. Nejcastéji se objevuji ve frontdlnim
a etmoidalnich sinech. Projevuji se pomalu
progreduijici dislokaci bulbu a defiguraci or-
bitdlni hrany [18]. V CT obraze jsou homo-
genné izodenzni s jasné definovanymi hra-
nicemi osteolyzy s moznou sklerotizacf
okrajl [21]. MR obraz se méni v zavislosti na
staff a obsahu mukokély [18]. Lécba je chirur-
gické s obnovenim fyziologické drenaze du-
tiny (obr. 15). Dfive pouZivané zevnf pfistupy
s resekcf stény cysty byly nahrazeny endo-
skopickymi fenestracemi s uchovanim pfiro-
zené vystelky [240-242].

Orbitalni encefalokély jsou zplisobeny
prolapsem intrakranidlnfho obsahu konge-
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Obr. 15. Mukokéla propagujici se do pravé ocnice i intrakranialné pred (A,B) a po Siroké

endoskopické stomii do dutiny nosni (C,D) na nativnim CT vysetfeni.

nitdlnim nebo postraumatickym defektem
ve stropu ocnice [243]. Vznikly exoftalmus
miva pulzatilni charakter podminény preno-
sem intrakranidlni pulzace likvoru. V pfipade
kongenitalni encefalokély chybi anamnéza
traumatu, jejf lokalizace je vézéna ve stiedni
¢aru a byva patrny hypertelorizmus. Kon-
genitadIni orbitdIni encefalokély jsou velmi
vzacné a patfi do skupiny bazalnich a nazo-
orbitdlnich encefalokél [244]. Posttrauma-
tické encefalokély se mohou manifestovat
i mnoho let po inicidlnim Urazu a jsou cas-
t&jSi u déti [245]. Terapie je chirurgickd s re-
sekcf dysplastické a gliotické mozkové tkédné
herniované do ocnice, plastikou tvrdé pleny
a rekonstrukci stropu ocnice [243-245].
Gravesova endokrinni oftalmopatie
je nejcastejsi pficina bilaterdInfho nebo
vzacné unilateralniho (10-15 %) exoftalmu
u dospélych, predevsim Zen stfednfho
véku [246]. Onemocnénf je autoimunitniho
charakteru s vazbou protildtek na burky
stitné ZIazy, okohybnych svall a pojivové
tkdné orbitalniho tuku. Kromé exoftalmu
je typicka retrakce hornfho vic¢ka a poru-
cha motility bulbu. Na rozdil od zanétli-
vého pseudotumoru nebyva pfitomna bo-
lest. V endokrinologickém obraze je v 75 %
patrnd hypertyredza se zvysenim T3 a T4 se
snizenim TSH. V MR obraze je typické vie-
tenovité ztlusténi okohybnych svald ty-
picky inferiorniho a mediélniho, bez po-
stizenf jejich Uponl a s absenci orbitalnf

masy [206]. Metoda volby je podévani vy-
sokych davek kortikoidl a event. jinych imu-
nosupresiv [246]. U akutni deteriorace zraku
bez odpovédi na kortikoterapii je indikovana
radioterapie a event. dekompresni operace
orbity [18,209]. K chirurgické dekompresi
byva indikovano jen asi 5-6 % pacientl ne-
reagujicich na konzervativni terapii a vzac-
néji pacienti z kosmetické indikace. Operace
Ize rozdélit na vykony vedouci k dekompresi
kosténého skeletu o¢nice s otevienim perior-
bity, zakroky odstranujici ¢ast orbitdlniho
tuku a téZ jejich vzajemné kombinace. Byla
popsana celd fada operacnich dekompres-
nich technik, mezi které patfi: laterdIni de-
komprese (Dollinger 1911), transfrontaini de-
komprese stropu (Naffziger 1931), medidlni
dekomprese (Sewall 1936), dekomprese spo-
diny (Hirsch 1950), transantralni dekomprese
spodiny a medidlnfstény (Walsh, Ogura 1957)
a endonazalni apikdIni dekomprese (Ken-
nedy 1990, Michel 2001) [247]. V soucasné
dobé nejsou k dispozici dostatecna data
k preferovani nékteré z dekompresnich tech-
nik [248,249]. Takzvand balancovana sou-
¢asna dekomprese laterdini a medidini stény
ocnice eliminujicf jednostrannou deviaci po-
lohy o¢niho bulbu patff k nejlépe hodnoce-
nym z hlediska efektu a vyskytu komplikaci
(diplopie, porucha motility bulbu) [250].
Zanétlivy pseudotumor (nespecificka
myositis, idiopaticky zanét oc¢nice) je imu-
nitné podminény neinfekéni zadnét nejas-

ného plvodu postihujici kteroukoliv mékkou
tkan v ocnici, jenZ patfi mezi pomérné casté
priciny exoftalmu [204,251]. Afekce byva cas-
té&ji jednostrannd s vyraznou bolesti, exoftal-
mem, chemdzou spojivky, poruchou hyb-
nosti bulbu, edémem a z¢ervenani vicek, ale
bez celkovych priznak( a febrilii [18]. U do-
spelych se mlze vyskytnout také forma lo-
kalizovana, nebolestiva na celkové klidném
oku. V pripadé lokalizace v hrotu oc¢nice,
horni orbitdlni stérbiné nebo kaverndznim
splavu se mUze projevit jako Tolostv-Huntlv
syndrom bolestivé oftalmoplegie [18,252].
V histologii, kterd je v pfipadé dostupnosti
procesu odebrana biopsii, je nespecificka
smés akutniho a chronického zdnétu s eozi-
nofily, plazmocyty a lymfocyty, avsak bez in-
fekéniho agens.V MR obraze na rozdil od en-
dokrinni orbitopatie proces infiltruje sval v¢.
slachy s typickym postizenim medidlniho
a laterdIniho pfimého svalu [18,206]. V di-
ferencidlni diagnostice je treba myslet na
metastazy, lymfom, rabdomyosarkom, in-
fekeni zanéty a systémova onemocnéni (sar-
koiddza) [252]. Terapie volby je pulzni ap-
likace velkych davek kortikoidl, kterd se
vyuziva také jako diagnosticky test. Pfiznaky
regreduji rychle v fddech dn(. V pfipadech
s nedostate¢nou odezvou na kortikotera-
pii rozsifujeme Ié¢bu o cytostatika, radiote-
rapii, event. u chirurgicky pfistupnych [ézf
(noduldrni dakryoadenitida) o excizi [18,204,
209,252]. Udrzovaci lé¢ba perorainimi korti-
kokoidy trva nékolik mésict a jeji pfedcasné
ukoncenf zvysuje riziko recidivy [252].

Zavér

Nadory ocnice tvofi relativné vzacnou
a velmi heterogenni skupinu patologii se
stejné heterogennimi terapeutickymi po-
stupy. Optimalni je lé¢ba vedend prostied-
nictvim multidisciplindrnich tym0 ve spe-
cializovanych centrech zabyvajicich se touto
problematikou.
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VEDOMOSTNI TEST

Védomostni test

1. Nejtendi sténa ocnice je:
a) laterdIni sténa
b) strop

¢) medidIni sténa
d) spodina

2. Fissura orbitalis superior neobsahuje:
a) n. oculomotorius

b) n. frontalis

€) n. zygomaticus

d) n. abducens

3. Mimo anulus tendineus se upina:
a) m. obliquus superior

b) m. rectus lateralis

¢) m. obliquus inferior

d) m. levator palpebrae superior

4. Nejcastéjsim ptiznakem nadort
ocnice je:

a) strabizmus

b) exoftalmus

¢) porucha perimetru

d) papiledém

5. Limit davky pro vyskyt postradia¢ni
neuropatie optického nervu pfi stereoradio-
chirugickém vykonu:

a)je 0,5-2 Gy

b) je 8-10 Gy

) je 60 Gy

d) nenfjasné urcen

6. Biopsie pfedpokladaného nadoru
ocnice je kontraindikovana

u podezieni na:

a) lymfom

b) pleomorfni adenom slzné Zlazy

€) metastazu

d) fibrézni dysplazii

7. Dilatace optického kanalku je charakteri-
sticka pro:

a) meningiom pochvy optického nervu

b) lymfom

¢) fibrézni dysplazii

d) gliom zrakového nervu

8. Pro gliom optického nervu neplati:

a) vétsina pacientt vyzaduje terapii k zabra-
néni deteriorace zraku

b) chemoterapie je vétsinou metoda prvni
volby

¢) chirurgie je indikovana u hydrocefalu a u vy-
razného supraselarniho sireni

d) biopsie je indikovana vyjimecné

9. Pacient s meningeomem pochvy optic-

kého nervu a progredujici poruchou zraku

je nejcastéji indikovan:

a) ke konzervativnimu postupu a pravidelnym
radiologickym kontroldm

b) k biopsii pred zahdjenim cilené
chemoterapie

) k radioterapii

d) k subtotéInf chirurgické resekci s dekom-
presi nervu

10. Pro kavernomy o¢nice neplati:

a) jsou nejcastéjsi benigni expanze ocnice
v dospélosti

b) vétsinou jsou lokalizovany intrakonainé

c) preferuje se aktivni chirurgické reseni pro
vysoké riziko deteriorace zraku

d) po chirurgické resekci nerecidivuji

11. Pro rabdomyosarkom neplati:

a) je nejcastéjsi malignf primarni nador o¢-
nice u detf

b) vyrlsta z pluripotentnich nediferencova-
nych mezenchymalnich bunék

) biopsie vzhledem k typickému obrazu
a pldnované exenteraci nenf indikovéna

d) zékladem terapie je chemoterapie s event.
radioterapif

12. Pro lymfomy orbity plati:

a) vzacny vyskyt u pacientd nad 60 let

b) vétsinou jsou bilaterdlni a nepostihuji slz-
nou zlazu

C) biopsie a naslednd hematoonkologicka
|é¢ba je metoda volby

d) subtotdlni resekce s maximalni cytoredukci
zlepsuje progndzu

13. Pleomorfni adenom slzné Zlazy neni:

a) nejcastéjsi benigni nador slzné Zldzy

b) lokalizovan v hornim lateralnim kvadrantu
@) rizikovy stran implantacnich metastaz

d) charakteristicky erozi kosténé ocnice

14. Sfenoorbitalni meningeomy:

a) jsou pozdni faze meningeom pochvy
optického nervu

b) maji dominujici intrakranidlni slozku

C) typicky se vyskytuji v détském veku

d) limitaci v chirurgické lé¢bé je postizeni ka-
vernézniho splavu a hornf orbitalnf Stérbiny

15. Pro dermoidy orbity neni
charakteristicky:

a) cysticky charakter

b) vyskyt v détském i dospélém véku

¢) predilekéni lokalizace v oblasti fontozygo-
matické sutury

d) hypointenzitav T1 a DW vazenych sekven-
cich jako u tukové tkané

16. Nadory paranazalnich dutin SiFici

se do ocnice:

a) jsou vetsinou benignfho charakteru

b) prvnim pfiznakem je postizeni zraku

) se v CT obraze projevuji erozi kosténé oc-
nice a zastrenim fyziologické pneumatizace

d) se vzdy lé¢i radikalnf exenteraci event.
orbitektomif

17. Pro metastazy orbity neplati:

a) v détském véku je nejcastéjsi neuroblastom

b) v dospélém veéku dominuje karcinom prsu
aplic

) soucasné postizeni mozku je velmivzacné

d) median preZiti se pohybuje kolem jednoho
roku

18. Pro mukokély neplati:

a) vznik na zakladé stagnace mucinézniho
sekretu

b) mozny expanzivni rist intraorbitalné
i intrakranidiné

¢) pomalu progredujici dislokace bulbu

d) kontraindikace endoskopickych vykond

19. Gravesova endokrinni oftalmopatie:

a) je typicky jednostranna

b) v klinickém obraze dominuje bolest

) vétsinou prokdzeme hypotyredzu

d) v MR obraze je typické ztlusténi okohyb-
nych svalll bez postizenf jejich Upon(

20. Zanétlivy pseudotomur o¢nice nent:

a) imunitné podminény neinfekéni zanét

b) charakteristicky jednostrannym bolesti-
vym exoftalmem, chemdzou spojivky, po-
ruchou hybnosti bulbu, edémem a zCerve-
nanim vicek pfi absenci celkovych priznakd
a febrilif

¢) histologicky nespecificka smés akutniho
a chronického zénétu bez infekéniho agens

d) rezistentni na diagnosticky bolus
kortikoid{

Spravné je jedna odpovéd.
Test mlzete vyplnit na:

WWW.CSNN.EU
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