PRIMARNI ORBITALNI
TERATOM

SOUHRN

Teratomy jsou nadory vznikajici z embryonalnich kmenovych bunék a jsou
sloZeny z elementl vSech tfi zarodecnych vrstev. Lokalizace tohoto typu na-
doru v ocnici byva velmi raritni. S rastem cystickych atvar( teratomu dochazi
k rozvoji priznakl jiz v prvnim roce Zivota, ojedinéle pozdéji. Operacni rese-
ni je velmi svizelné, bulbus byva zachovan zcela vyjimecné. V nasi kazuistice
predstavujeme divku, které byl tento vzacny orbitalni nador diagnostikovan
a Castecné vyoperovan tak, Ze se podafrilo zachovat nejen bulbus, ale i jeho
zrakové funkce.
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SUMMARY
PRIMARY ORBITAL TERATOMA — CASE STUDY

Teratomas are tumours deriving from embryonal stem cells. They consist of
elements of all three germinal layers. Orbital localization of this type of tumour
is very rare. Symptoms develop in the first months of life, rarely later, as cystoid
components of the tumour grow in size. Surgical treatment is extremely
difficult, eye is spared in individual cases. In our case study, we present baby
girl with a diagnosis of primary intraorbital teratoma, who underwent partial
resection of the tumour with not just the eye globe spared, but also with visual
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uvoD

Teratomy jsou nadory vznikajici z pluripotentnich emb-
ryonalnich kmenovych bunék a jsou sloZeny z elementt od-
vozenych ze vsech tfi zdrodecnych vrstev [2,4,15,19,22,23].
Lokalizace tohoto typu nadoru v ocnici byva velmi raritni
a klinickych zkusenosti neni mnoho [3,12,19,22]. Inciden-
ce primarniho orbitdlniho teratomu je u divek 2x vyssi nez
u chlapct [2,3,14,15]. Typickym pfiznakem je jednostranna,
obvykle masivni protruze bulbu [2,12,14-17,21,23]. Nej-
Castéji byvaji orbitalni teratomy lokalizovany intrakonalné,
jsou tak v tésném kontaktu s optickym nervem a okohyb-
nymi svaly [12,23]. Orbitalni teratomy jsou obvykle dobre
diferencované nadory benigni povahy. Mohou vsak zpUsobit
oblicejové deformity nasledkem rychlého rlstu, destruktiv-
ni exoftalmus ¢i expoziéni keratopatii [12]. Teratomy nemaji
specificky nalez pfi vySetfeni zobrazovacimi metodami. Ob-
sahuji nejriiznéjsi cystické slozky, epitely rznych typu, tuko-
vou tkan, kozni adnexa, chrupavky, nékdy i fragmenty kosti
a zubl [3,12,22,23]. Pocitacova tomografie (CT) a magnetic-
ka rezonance (MRI) jsou napomocné s objasnénim rozsahu
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nadoru, zvyrazni komponenty o rlizné denzité a poskytuji
cennou informaci o pfipadném Sifeni mimo orbitu [3,12].
V terapii je metodou volby ¢asna excize tumoru, pokud moz-
no se zachovanim bulbu [2,12,14,19,22]. UpIné odstranéni
nadoru je vzhledem k tésné vazbé na opticky nerv a okohyb-
né svaly velice narocné.

KAZUISTIKA

Kazuistika se tyka divky z fyziologické gravidity, bez prena-
talnich ¢i perinatalnich rizik, u které si rodice ve ¢tvrtém mé-
sici véku vsimli ,ndpadné vétsiho” pravého oka. Objektivné
byla patrna protruze pravého bulbu, kterd postupné rychle
progredovala (obrazek 1). V patém mésici véku bylo prove-
deno MRI vysetfeni orbit na spadovém pracovisti s nalezem
vyrazné protruze bulbu s napnutim zrakového nervu a rozsi-
feni pravé ocnice s obsahem hmot rizné denzity. Toho ¢asu
byly v diferencidlni diagnostice zvazovany lymfangiom a lym-
fangiohemangiom. Vzhledem k lokalizaci a tésnému kontak-
tu s optickym nervem byla navrhnuta enukleace pravého
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Obrazek 1. Protruze pravého bulbu s asymetrii obli¢eje.
Fotografie pofizena ve 14. mésici véku

Obrazek 3. MRI vysetfeni v 10. mésici véku s patrnou pro-
truzi pravého bulbu a napnutim optického nervu

bulbu s radikdIni resekci tumoru. V ramci second-opinion se
pacientka dostavila do Fakultni Détské nemocnice Brno, kde
bylo v devatém meésici véku provedeno CT orbit véetné CT
angiografie. V lokalni o¢ni terapii rodice divce do pravého oka
aplikovali brinzolamid a lubrikancia pro riziko elevace nitro-
oc¢niho tlaku Utlakem bulbu nddorovymi masami a pocinajici
lagoftalmus z dlivodu masivni protruze a chemdzy spojivky.
Vzhledem k vysledku CT orbit, charakteru syceni a pribéhu
tubuldrnich struktur v tumoru bylo od pdvodné zvaZzovanych
diagndz upusténo. Struktura nadoru byla popisovana jako
znacné heterogenni, s Cetnymi tubuldrnimi a cystoidnimi
utvary s ojedinélymi kalcifikacemi a vyraznym zmnozenim
tukové tkané. 3D rekonstrukci byl také prostorové objasnén
expanzivni charakter nddorovych hmot (obrazek 2). Diferen-
cialné diagnosticky jsme zvaZovali intraorbitalni teratom i
dermoid. V desatém mésici véku byla provedena biopsie na-
dorovych hmot a dopliiujici MRI vysetieni orbit (obrazek 3).
Makroskopicky se odebrana tkan jevila jako vicecetné rlizo-
vé Castice elastické konzistence s ob¢asnymi Stérbinami s ob-
sahem mazlavych Zlutych hmot. Mikroskopicky dominovala
tukovad tkan, dale cystické utvary kryté dlazdicovym epite-
lem, koZni adnexa — mazové Zlazy a vlasové folikuly. VSechny
tkané byly pouze zralé, vysoce organizovaného usporadani.
Pro stale narUstajici protruzi hrozila ztrata zrakovych funk-
ci. Indikovéna byla parcidlni resekce tumordznich hmot se
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Obrdazek 2. CT vySetieni v 9. mésici véku s 3D rekonstrukci
oblicejového skeletu s patrnym rozsifenim pravé orbity

Obrazek 4. Peroperacni fotografie s patrnym cystickym
utvarem a vyoperovanymi tukovymi hmotami

snahou o zachranu pravého bulbu véetné zrakovych funkci.
Ve véku ¢trnacti mésich divka podstoupila chirurgickou par-
cialni resekci tumoru pravé orbity v celkové anestezii. Pri-
béh operace: po peritomii spojivky v dolnim temporalnim
kvadrantu a fixaci dolniho Sikmého svalu byly v této oblasti
Castecné preparovany hmoty tumoru. Nasledovala fixace
zevniho pfimého svalu a resekce nékolika cystickych Utvar(,
nejvétsi z nich dosahoval rozméru okolo 4 cm v priméru,
dalsi mély dermoidni vzhled ¢i obsahovaly bélavé hlenovité
hmoty. V jednom z cystickych Utvard byla peroperacné na-
lezena chrupavka. Po resekci cystickych utvard byla patrna
imprese kosti hrany ocnice pfi jejim dolnim okraji. Na misté
resekovanych cyst byly patrné kavity. Operace byla zakon-
¢ena suturou spojivky. Na konci operace byl pravy bulbus
bez protruze, v symetrickém postaveni s bulbem levym (ob-
razek 4).

Exstirpované tumordzni hmoty a cystické Utvary byly
odeslany na histologické vysetreni. V histologickém vyset-
feni byl v prvnim vzorku biopsie popisovan smiSeny tumor,
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Obrazek 5. Jeden z histologickych vzork( ukazujici stfevni
sliznici. Hematoxylin a eosin, zvétSeno 200x

v némZ prevaZovala zrald tukova tkdn. Druhou nejcetnéjsi
slozku makroskopicky predstavovaly uzké Stérbiny vypl-
néné mazem, histologicky kryté rohovéjicim dlazdicovym
epitelem kizZe véetné koZnich adnex. V druhém vzorku bi-
opsie byl zjistén solidné-cysticky tumor pestrého vzhledu.
Tvofily jej rdzné vyzrdlé tkdné, které je mozné odvodit ze
vsech tfi zarodecnych listd (tzv. tridermom): dlazdicovy
epitel kGize s adnexy (derivaty ektodermu), epitel stfevni
a Zaludecni (derivaty endodermu), svalovina, tukova tkan,
chrupavka a kost (derivaty mezodermu). Usporadany byly
vysoce organoidné, takZe napodobovaly strukturu nor-
malnich organd, napf. stény Zaludku. Zadny z bioptickych
vzork( neobsahoval nezralé ani maligni tkdné. Na z4kladé
histologického vysSetieni byla stanovena definitivni diagno-
za zralého primarniho teratomu ocnice (obrazek 5).

Obrazek 6. MRI vysetfeni 6 tydnd po operaci. Pfetrvava-
jici rozsiteni pravé orbity, bulbus jiz bez protruze, opticky
nerv esovité vinuty

V pooperacnim obdobi postupné doslo k resorpci poope-
raéniho otoku, hematomu vi¢ek a chemdzy spojivky. Sest
tydn( po operaci bylo provedeno vysetfeni preferencniho
vidéni s vysledkem: Koncentrace pozornosti 1; O¢ni kon-
takt 1; Cardiff test: Visus na 1 m binokularné 1.0; binoku-
Iarné i monokuldrné divka reaguje spolehlivé i na nejtenci
linie. Ve stejné dobé bylo rovnéz provedeno kontrolni MRI
orbit, které potvrdilo vyznamnou regresi protruze s regresi
tumordzniho obsahu orbity s reziduem v konu orbity v tés-
ném kontaktu s nyni esovité prohnutym optickym nervem,
reziduem infrabulbarné a v okoli zevniho pfimého svalu
(obrazek 6). Stav v dlouhodobém 6 mésicnim sledovanim
je stacionarni. Kosmeticky efekt velmi pfiznivy jen s mir-
nou asymetrii obliceje, vpravo patrny velmi diskrétni enof-
talmus a pretrvavajici stfedné Sirokd zornice s lehce oble-
nénou fotoreakci. Motilita pravého bulbu je bez omezeni,
rohovka hladk3, leskla transparentni (obrazek 7).

Obrazek 7. Fotografie potizena pUl roku po operaci. Pretrvavajici stftedni mydridza pravého oka a mirna asymetrie obliceje
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DISKUSE

Teratomy jsou vrozené nadory ze zarodecnych bunék,
které obsahuji komponenty tfi zarodeénych vrstev. Jsou
klasifikovany na tzv. zralé nebo nezralé podle stupné di-
ferenciace bunék [5,17,21,24]. Teratomy détského véku
se primarné vyskytuji v extragonadalni lokalizaci. Nej-
Castéji jsou to teratomy sakrokokcygealni oblasti, hlavy
a krku [2,3,8]. Extragonadalni teratomy vznikaji z pluri-
potentnich primordialnich zarodecnych bunék. Existu-
je nékolik teorii o patogenezi téchto extragonadalnich
nadorl. Jedna teorie predpokladd abnormalni migraci
germindlnich bunék do oblasti ,blizko stfedové cary“
(hlava, mediastinum, sakrokokcygealni oblast) a nasled-
né jejich dalsi proliferaci. Dalsi hypotéza naznacuje spise
plvod ze zdkladnich somatickych bunék s plnym gene-
tickym kodovanim, kdy teoreticky mohou tyto somatic-
ké bunky produkovat jiné typy bunék bez toho, aniz by
byly zarode¢nymi bunkami [2,3,12].

V orbité se teratomy, na rozdil velmi frekventnich
dermoidnich cyst, vyskytuji velmi vzacné [3,17]. Sekun-
darné muze teratom do orbitalniho prostoru proris-
tat z paranasalnich dutin, kaverndzniho sinu nebo
fossa pterygopalatina. Teratomy se mohou rozsifit pres
periorbitalni sinus nebo pres horni orbitalni fisuru,
a stav muzZe byt dale komplikovan intrakranidlnim rozsi-
fenim nadoru [2,3].

Histopatologicky jsou orbitalni teratomy obvykle
dobre diferencované nadory benigni povahy. V 90 %
teratomy obsahuji vSechny 3 embryonalni vrstvy [2,3].
Podobné tomu bylo i u nasi pacientky. Alkatan udava,
Ze 20 % az 40 % z détskych teratomU muUZe obsahovat
i malé mnoiZstvi nezralé (nediferencované) tkané [3].
Mala pfimés nediferencovanych bunék u malého ditéte
nezhorSuje progndzu [2,3]. Maligni, tedy prevaziné ne-
diferencované teratomy se objevuji spise u starsich déti
a jejich vyskyt je maly [2,3]. Multilokulace, tvorba cyst,
kalcifikace, osifikace a pfimés tukové tkané jsou indika-
tory benigniho teratomu [2,3]. Jen velmi malé procento
benignich teratom( vykazuje maligni zvrat v pribéhu
casu [2,3].

Klinicky se obvykle orbitdlni teratomy manifestuji vel-
mi brzy po narozeni [7,17]. Protruze bulbu byva casto
patrna jiz v prvnich tydnech Zivota a progreduje v du-
sledku akumulace tekutiny ¢i epitelovych bunék ve slepé
zakoncenych cystickych atvarech [1,2,4,12,14,15,22,23].
| pfesto, Ze se jedna vétsinou o nadory benigni povahy,
mohou zpUsobit oblicejové deformity nasledkem rych-
Iého rastu, destruktivni exoftalmus i expozi¢ni kerato-
patii, viedy rohovky v extrémnich pripadech az perfo-
race [3,4,12,14,15,19,22,23]. V predoperacnim obdobi
je k prevenci komplikaci vhodné aplikovat lokalni anti-
glaukomatika a lubrikancia, jak tomu bylo u nasi paci-
entky. Vzhledem k tomu, Ze teratomy mohou obsahovat
rizné diferencované tkané v riznych pomérech, nemaji
specificky nalez pfi vySetfeni zobrazovacimi metodami.
Mohou obsahovat nejriznéjsi cystické slozky, epitely
rozlicnych druhd, tuk, kGzi a kozni adnexa, chrupavky,
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nékdy i fragmenty kosti a zubl [3,12,22,23]. Kostolna
uvadi, Ze pfi nalezu zubu v nddorové mase je tfeba roz-
lisit teratom od teratomu podobné odontogenni der-
moidni cysty, ktera vSak zpravidla neobsahuje vsechny
tri zarodecné listy [17]. PFi ultrazvukovém vysetreni vy-
kazuji teratomy promeénlivou echogenitu, patrna jsou
pfipadna loziska kalcifikaci ¢i kostni fragmenty, které za-
chytii prosty RTG snimek [1,12]. CT a MRI jsou velmi pfi-
nosné a objasnuji rozsah nadoru, zvyrazni komponenty
o rizné denzité a davaji cennou informaci o pfipadném
Sifeni extraorbitalné [3,12].

V terapii je doporucovana cCasnd chirurgicka excize,
pokud moZno se zachovanim bulbu [2,12,14,19,22].
UplIné odstranéni nadoru je vzhledem k tésné vazbé na
opticky nerv a okohybné svaly velice narocné. Resekci
nadoru usnadni peroperacni aspirace tekutiny z cystic-
kych uUtvard [12]. V nékterych pfipadech je indikovano
radikalni chirurgické freseni v podobé enukleace bul-
bu ¢i exenterace orbity s naslednou aplikaci epitézy.
Radidkalni chirurgické feseni je vice ¢asté u malignit orbity
[6,9-11,13,16,18,21,24]. Pfi postiZzeni intrakranialnich
prostor je k odstranéni nadoru zapotrebi kombinovana
kraniotomie s orbitotomii [7,12].

Casto rozsah orbitalniho teratomu a velikost protruze
neumoznuje zachovani bulbu. Alkatan a Baydia doku-
mentuji totdlni resekci kongenitalniho teratomu orbi-
ty s nutnosti enukleace bulbu [3,4]. Vzacné je ale moz-
né zrakové funkce na postiZeném oku zachovat. Chang
a Mee dokumentuji excizi orbitalniho teratomu se za-
chovanim zrakovych funkci [8,20]. U nasi pacientky se po-
darilo provést parcialni optikus Setfici resekci orbitalniho
teratomu, kdy vysetifeni preferencniho vidéni v poope-
ra¢nim obdobi dokumentuje zachovani zrakovych funkci.
Dlouhodobéa progndza zavisi na histologické diferenciaci
teratomovych tkani a rozsahu tumoru [2,12]. Reziduum
tumoru muizZe ojedinéle vést k pozdni rekurenci a vzac-
né i malignimu zvratu [2,4,12,22,23]. Rozsah tumoru
u nasi pacientky neumoznoval provedeni totalni resekce
teratomu pfri zachovani bulbu. Vzhledem k velmi pfizni-
vé histologické diferenciaci je pozdni rekurence a maligni
zvrat malého orbitalniho rezidua teratomu u nasi paci-
entky nepravdépodobny. Ptfinos parcidlni optikus Setfici
resekce orbitalniho teratomu u nasi pacientky spociva ve
vynikajicim poopera¢nim kosmetickém stavu a zachovani
zrakovych funkci.

ZAVER

Oc¢ni odborna verejnost by méla mit povédomi o moz-
ném vyskytu vzacnych orbitalnich teratom( détského véku,
pro které je typicka heterogenni histologicka charakteristi-
ka. V patologické a radiologické diagnostice pro orbitalni
teratom nasvédcuje komplex patologické tkané obsahujici
tukové oblasti a kalcifikace. V¢asna a spravna diagnostika
umoznuje ¢asnou chirurgickou resekci orbitalniho terato-
mu s uspokojivym kosmetickym vysledkem, zachovanim
bulbu a zrakovych funkci.
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