Zanetlivy pseudotumor ocnice
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Zanétlivy pseudotumor ocnice je relativné casté onemocnéni, jen na nasi neurooftalmologické ambulanci zachytime primérné 10 no-
vych pacientl ro¢né. Pseudotumor predstavuje neinfekéni zanét v ocnici, ktery se klinicky chova jako nador, ale histologicky nachazime
pouze znamky chronického zanétu. Etiologie onemocnéni neni znama. Pseudotumor muze infiltrovat kteroukoliv mékkou tkarn o¢nice.
Projevuje se Sirokym spektrem klinickych pfiznakd, z nichz nékteré mohou imitovat onemocnéni CNS. Na diagn6zu pseudotumoru by-
chom méli myslet zejména, je-li pfitomny otok nebo ptéza vicka a okohybna porucha. Pro stanoveni diagnézy vychazime z klinického
obrazu, vysledku zobrazovacich vysetieni o¢nice (CT nebo MR) a histologie, pokud je 1éze pfistupna biopsii. Lécba kortikosteroidy pfinasi
pacienttim rychlou ulevu od bolesti, mizi velmi obtézujici diplopie i ostatni klinické ptiznaky.

Kli¢ova slova: okohybna porucha, otok vicek, ptéza, paréza okohybného nervu, Tolostv-Huntiv syndrom bolestivé oftalmoplegie.

Idiopathic orbital inflammatory disease

Idiopathic orbital inflammatory disease (IOID) is a relatively common disease - on average, 10 new patients a year are detected in our
neuro-ophtalmologic departement alone. I0ID is a non-infectious inflammation in the orbit, which behaves like a tumour clinically,
but only signs of a chronic inflammation can be found histologicaly. The etiology of this disease is unknown. 10ID can infiltrate any soft
tissue in the orbit. It presents itself with various clinical symptoms, some of them can resemble any CNS disease. One should think of the
diagnosis of IOID when eyelid oedema or ptosis and eye motility disorder is present. |0ID is diagnosed according to the clinical features,
CT or MR imaging and histology, if it is possible to conduct biopsy. The corticosteroid treatment quickly relieves the pain and diplopia

and other clinical symptoms disappear.

Key words: eye motility disorder, eyelid oedema, ptosis, eye movement paralysis, Tolosa-Hunt syndrome.

Seznam zkratek

CMP — cévni mozkova pfihoda
CNS — centrdIni nervova soustava
CT - pocitacovéa tomografie

DM - diabetes mellitus

EMG - elektromyografie

EKG - elektrokardiografie

MR — magneticka rezonance

OL - oko levé

OP - oko pravé

RAPD - relativni aferentni pupilarni defekt
rtg — rentgenové vysetieni

Zanétlivy pseudotumor ocnice je idiopaticky
imunitné podminény lokaIni neinfekéni zanét
ocnice, ktery se klinicky chova jako nador, ale
histologicky nachazime jen znamky chronického
zanétu. Spolu s endokrinni orbitopatif predsta-
vuje nejcastejsi neinfekéni zanét ocnice.

Zanétlivy pseudotumor muze infiltrovat kte-
roukoliv mékkou tkan v o¢nici, klinicky obraz je
tudiz rozmanity. Mlze difuzné prorUstat tukovou
tkani nebo postihuje jednotlivé struktury ocni-
ce, zejména okohybné svaly, slznou ZI&zu, skléru
nebo obaly zrakového nervu. Nékdy hmatdme
,nadorové” hmoty v orbitdlnim vchodu na klid-
ném oku (65 %), jindy je prabéh akutnia dominujf
zanétlivé pfiznaky se zarudnutim a otokem vicek
(55%). Pri lokalizaci v hloubce o¢nice mizeme
pozorovat protruzi bulbu (66 %), pfipadné s jeho

dislokaci. Pokud pseudotumor infiltruje okohybné
svaly, pacient si stézuje na diplopii (48 %) (Yan, Wu,
Li, 2000). Zanétlivy pseudotumor ocnice se vysky-
tuje nejcastéji jednostranné, mize byt bolestivy.
Postihuje zejména dospélé a neni zfejma predi-
lekce v zavislosti na pohlavf ¢i rase. U déti byva
pribéh akutni, imitujici orbitocelulitidu.

Etiologie onemocnéni nenf zndm4, starto-
vacim mechanizmem obtizi nékdy byvé inter-
kurentni onemocnéni, napt. viréza. Cast&ji je
pribéh subakutni ¢i akutni, mize ale probihat
i chronicky. Zanétlivy pseudotumor oc¢nice ¢asto
recidivuje.

V ordinaci oftalmologa ¢i neurologa mize
byt pacient vysetiovan pro okohybnou poruchu
(izolovana paréza n. Ill, n. IV. nebo n. VI. nebo
jejich kombinace), které je zpUsobena infiltraci
zevniho o¢niho svalu pseudotumorem nebo
pritomnosti pseudotumoru v hrotu oc¢nice ne-
bo v kaverndznim sinu, kde utlacuje okohybné
nervy. Pfi postizeni svalu, myozitidé, si pacient
stéZuje na diplopii a bolesti pfi pohybu bulbu.
Nad postizenym svalem mUze byt pfitomno
zarudnuti.

Terminem Tolostiv-Huntdv syndrom boles-
tivé oftalmoplegie (Eduardo Tolosa 1900-1981,
Spanélsky neurochirurg a William Edward Hunt
1921-1999, americky neurolog a neurochirurg)
oznacujeme soubor pifznakl pfi lokalizaci pseu-
dotumoru v oblasti hrotu o¢nice, horni orbitalni
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fisury a/nebo v kaverndznim sinu. Klinicky je pfi-
tomna periorbitalni bolest az silnd hemikranie,
kterou nasleduje parcialniléze okohybnych nerv(,
porucha zornicové reakce a nékdy i mirna protruze
bulbu. Byvé piftomna hypestezie v oblasti 1. vétve
n.V.Na CT obraze imituje trombdzu kaverndzniho
sinu, ale celkovy stav je dobry. Po nasazenf korti-
kosteroid( rychle mizi bolest, okohybné a senzo-
rickd porucha ustupuje pomaleji a Uprava nemusf
byt kompletnf (Kuchyrika a kol,, 2007).

Pro stanoveni diagndzy pseudotumoru je
CT vysetfeni orbit nezbytnym pomocnikem.
Zjistime lokalizaci a rozsah léze. Zobrazovaci
vysetfeni mize objasnit, zda se nejednd o na-
dorovou infiltraci. Zvldsté vyznamné je CT
vysetfeni v diferencidini diagnéze myozitidy.
Pseudotumor infiltruje sval v¢etné jeho slachy,
na rozdil od postizenf pfi endokrinni orbitopatii,
kdy je ndpadnd infiltrace svalového briska, ale
slacha zUstéva tenka.

V diferenciélni diagnéze okohybné poruchy
s pozitivnim nalezem na CT ¢i MRI musime mys-
let pfedevsim na endokrinni orbitopatii, nddory
¢i metastazy (veetné lymfomu), bakteridInf ¢i
mykotické zanéty ocnice, systémova onemoc-
nénf (sarkoidéza, Wegenerova granulomatoza,
aj.) a cévni malformace.

Definitivné stanovi diagndzu vysledek bio-
psie. Punkeni jehlova biopsie se nedoporucuje
pro riziko poskozeni nervové cévnich struktur



v ocnici. Vyuziva se biopsie z otevieného pfistu-
pu. Pokud jsou hmatné hmoty ve vchodu ocnice,
provadime predni orbitotomii. LateraIni orbito-
tomie obsahne o¢nici kromé hrotu a medidiniho
kvadrantu a provadiji oftalmolog ve spolupraci
se stomatochirurgem. Mediélni kvadrant je nej-
|épe pristupny pres etmoidalni sklipky a provadf
se endoskopicky spolu s ORL specialistou. Hrot
ocnice je nejlépe pfistupny z neurochirurgické-
ho pfistupu (Kuchyrika a kol 2007). V pfipadé,
Ze afekce nenf pristupnéa biopsii (napf. Tolostv-
Huntdv syndrom bolestivé oftalmoplegie) nebo
by byl vykon pfilis riskantnf, vyuzivédme diagnos-
ticky test se systémovou aplikaci kortikosteroid{
(Liu, Volpe a Galetta, 2001). Poddvéame pulzni
déavky, nejcastéji metylprednisolonu intravendz-
név celkové davce 3gv pribéhu tif dni. BEhem
kratké hospitalizace kontrolujeme krevni tlak,
pulz, EKG, glykémii a iontogram. Po nasazen! te-
rapie bolest ¢asto ustupuje do 24 hodin, ostatnf
ptiznaky odezni béhem nékolika dnl. Pacienta
prevedeme na perordlni kortikosteroidy, které
velmi zvolna béhem nékolika mésicll vysazuje-
me. Rychlé vysazenflécby zvysuje riziko recidivy
onemocnén(. Kortikosteroidy jsou lékem 1. volby,
|é¢ha je Ucinna u 50-75% pacientd se stfedné
tézkym az tézkym postizenim (Kanski, 2002).
Neni-li dostate¢nd odezva na kortikoterapii, Ize
pouzit v kombinaci s kortikosteroidy nebo sa-
mostatné cytostatika (napf. cyklofosfamid, me-
totrexat ¢i cyklosporin A), radioterapii nebo zva-
Zime chirurgickou excizi, pokud je [éze pfistupna.
Jednotlivé klinické pfipady v literatufe popisujf
Uspéchy biologické Iécby, zejména rituximabu
a infliximabu, nicméné studie na souboru paci-
entl zatim nejsou k dispozici (Kurz, 2009; Miguel,
2008; Prendiville, 2008). V nékterych pfipadech
pseudotumor spontdnné odezni, nékdy je invo-
luce navozena odbérem vzorku na biopsii.

Kazuistika

Pacient (59 let) byl vysetfen na o¢ni ambu-
lanci pro nahle vzniklou horizontaInf diplopii
s maximem pfi pohledu doprava. Zéroven uda-
val mirny tlak za pravym okem (OP). Déle jsme
zjistili nevelkou protruzi pravého oka 1,5mm.
Dalsi o¢ni nélez veetné zrakové ostrosti byl v nor-
mé (vizus OPL 6/6 nat.). Z o¢nfanamnézy pacient
udaval pred 10 lety pfechodny pokles horniho
vicka OP, ktery se spontadnné upravil. Ostatni o¢nf
anamnéza byla negativni.

Pacienta jsme s diagnézou pravostranné
parézy n. VIl odeslali k neurologickému vysetre-
ni. Neurolog diagnézu potvrdil a indikoval dalsi
vysetfent: rtg plic a sella turcica byly v normé, CT
mozku a orbit bez patologie. EMG nepotvrdila

myastenickou reakci, sérologie boreliovych pro-
tildtek byla negativni. Na MR hlavy byla popsa-
na neohranicend infiltrace v hrotu pravé orbity
o prameéru 3mm, bez ztlusténi zevnich ocnich
svall, bez asymetrie nalezu v kavernéznich si-
nech. MR angiografie byla bez patologie.

Za mésic ndlez progredoval, diplopii pacient
udaval i v jinych pohledovych smérech a doslo
k poklesu horniho vi¢ka vpravo, pacient udaval
tlak za OP. Byla pfitomna pravostranna ptéza
horniho vicka a zevni oftalmoplegie s volnou
hybnosti pouze pfi pohledu doll (obrazky 1
a 2). Zjistili jsme diskrétni protruzi OP a hypestézii
v oblasti 1. vétve n. V vpravo. Vizus OPL zUstal
beze zmény. Perimetr byl oboustranné v normé.
Nélez svédcil pro pravostranny syndrom horni
orbitdlni stérbiny. Byla pfitomna paréza n. lll
s udetfenim vnitfni vétve, paréza n.Vl a postizent
1.vétve n. V. Etiologie maze byt rliznd, diferenci-
alnf diagndza zahrnuje cévni pficiny (@aneuryzma,
CMP), tumor, metastazu, pseudotumor, karo-
tidokaverndzni pistél, trauma ¢i intrakranidlni
hypertenzi. Na zékladé anamnézy a vysledku
MR vysetfeni jsme zvazovali pfedevsim tumor,
metastazu ¢i pseudotumor, prestoZe zachova-
né parasympaticka inervace zornice je typicka
pro poruchy mikrocirkulace (DM, angioskleréza).
Indikovali jsme onkologické vysetfeni, které bylo
negativni (CT plic, bficha, malé péanve, scinti-
grafie skeletu, tumorové markery). K posouzenti
pseudotumoru jsme provedli diagnosticko-tera-
peuticky test s kortikosteroidy, v davce Prednison
1 mg/kg/den peroralné. Nélez se béhem tydne
zfetelné zlepsoval a déle se upravil tak, ze pretr-
vavala pouze ¢astecnd paréza n. VI a také mirné
vazla elevace OP. Léc¢bu kortikoidy jsme postup-
né snizovali. Vzhledem k rychlému Ustupu obtfZf
pfi [é¢bé Prednisonem jsme stanovili diagnozu
pseudotumor pravé ocnice.

Pacient pfisel za rok pro zhorsenf vizu OP.
Uzival udrzovaci dévku 10mg Prednisonu ob-
den. Vizus OP se zhorsil na 6/18 s korekci, vizus
OL byl 6/6. Zaznamenali jsme mirnou ptézu

Obrdzek 2. Motilita OPL ve vsech pohledovych smérech

horniho vicka OP a déle poruchu zornice OP,
a to relativni aferentni pupilami defekt (RAPD).
Motilita OP byla omezend, véznul pohled do-
prava a pohled vzhiru (obrazek 3). Na perime-
tru OP jsme zjistili prakticky absolutni vypad 3
kvadrantt (obrézek 4), perimetr OL byl fyziolo-
gicky. Vzhledem k postizeni okohybnych svald
i poklesu vizu jsme stanovili diagndzu syndrom
orbitdIniho hrotu vpravo p¥irecidivé pseudo-
tumoru. Akutni CT vysetfeni orbit s kontrastni
latkou prokdazalo utlak n. Il vpravo. Zahajili jsme
pulznilécbu kortikosteroidy intravendzné v dav-
ce 1g/den. Po tfech dnech byla lé¢ba pfevedena
na Prednison per os. Za dva tydny se vizus OP
upravil na 6/9 s korekci.

Za pul roku pfisel pacient pro obtize s OP.
Tyden predtim prodélal chfipkové onemocnént.
Tentokrat na OP vidél jen Sero, vizus OP se zhorsil
na pohyb, svételnou projekci vnimal pouze na-
zalné shora. Vizus OL zUstal beze zmény. Opét
byla patrna ptdza horniho vicka OP a motilita OP
byla omezend ve viech pohledovych smérech.
Vpravo byla pfitomna porucha zornicové reak-

Obrdzek 1. Ptéza horniho vicka v priméarnim
postaven(
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Obrdzek 3. Motilita OP vazne pfi pohledu vzhiru a doprava

Obrdzek 4. Perimetr OP pii zhorseni obtizi po
1 roce

ce podobné jako predtim, RAPD. Na Hertelové
exoftalmometru jsme zjistili protruzi OP 4 mm.
Pfi vysetieni fundu jsme pozorovali svétlejsi pa-
pilu zrakového nervu vpravo, jinak pfiméreny
nélez. Vlevo byl nélez zcela v normé. Na peri-
metru OP byl téméf absolutni vypad zorného
pole s ostrlivkem relativniho skotomu nazalné
nahote. Zorné pole OL zUstalo bez postiZzent.
Doslo ke druhé recidivé pseudotumoru oc¢nice
vpravo se syndromem orbitalniho hrotu. Pacient
byl lé¢en pulzni lécbou kortikoidy intravendz-

¥

né s naslednym prevodem na perordini lé¢bu
s velmi pozvolnym snizovanim.

Za 1 rok se vidéni OP zlepsilo na 6/9 ex-
centricky. Motilita OP je omezena pfi pohledu
doprava s odpovidajici diplopif. Porucha zornice
se upravila, na fundu OP zUstala bledsi papila
zrakového nervu. Na perimetru pfetrvavaji rezi-
dudlni skotomy v temporaIni periferii.

Zavér

Zanétlivy pseudotumor ocnice je relativné
Casté onemocnéni, se kterym se mlze ve své
ambulanci setkat oftalmolog a také neurolog.
Ptéza a okohybna porucha jsou ¢astou ma-
nifestaci pseudotumoru. Okohybnd porucha
vzniké z postizeni svalu nebo okohybnych nervi
v ocnici, v horni orbitéini fisufe nebo v kavernoz-
nim sinu. Pokud dojde k mechanickému ttlaku
zrakového nervu, je zanétlivy pseudotumor
ocnice potencidlné zrak ohrozujicim onemoc-
nénim. Casnou diagnézou a adekvatnf 1é¢bou
je mozné zabranit ireverzibilnimu poklesu vizu
Ciireverzibilni diplopii. Pro stanoveni diagnozy
vychézime z klinického obrazu, vysledku CT ¢i
MR vysetienf a histologie, pokud je mozné pro-
vést biopsii Iéze. Lécba kortikosteroidy pusobf
pacientlim rychlou ulevu od bolesti, vymizeni
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velmi obtézujici diplopie a ostatnich klinickych
pfiznakd je pomalejsi. Pacient z nasf kazuistiky
se vzdy dostavil se zbyte¢né dlouhou latenci,
kterou omlouval akutnim hore¢natym onemoc-
nénim. Pres tézké poruchy funkce na vrcholu
onemocnént je restituce velmi dobrd. Na tuto
klinickou jednotku je tfeba myslet v siroké dife-
rencidlnf diagnostice okohybnych poruch.
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