Sohrn: V préci sa prezentuje pripad raritného tumoru cilidrneho telesa u 3-roéného chlapca, ktory
bol diagnostikovany ako adeném nepigmentového epitelu ciliérneho telesa. Diagnéza bola potvrde-

né histologicky a imunohistochemicky.
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Adenoma of the Ciliary Body in 3-year-old Boy — a Case Report

In this paper has been reported a rare case of the ciliary body tumor in 3-year-old boy, which was
diagnosed as adenoma of the nonpigmented ciliary body epithelium. The diagnosis was confirmed

histologically and immunohistochemically.
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Adeném nepigmentového ciliérneho
epitelu (NPCE) je extrémne raritny benig-
ny tumor, u deti klinicky vzdy fazko odlisi-
telny od meduloepiteliému, u dospelych
od amelanotického maligneho melanému
vraskovca alebo metastaz.

V nasej praci informujeme o pripade
adenému NPCE u 3-roé¢ného chlapca
rémskeho etnika, ktory bol pozorovatelny
pri vy3etreni 3trbinovou lampou, stéasne
s prejavmi vnitrooéného zépalu a sekun-
dérneho glaukému. Ultrasonografickym
vySetrenim a nukledrnou magnetickou re-
zonanciou (NMR) bol zisteny nador v ob-
lasti vraskovca. Histopatologické vysetre-
nie potvrdilo adeném NPCE.

Né§ pacient, 3-ro¢ny chlapec rémske-
ho etnika, mal mesaénd anamnézu &erve-
ného oka s poklesom videnia na lavom
oku. Nemal v anamnéze Gdaje o pred-
chadzajicom o&nom Graze alebo vnitro-
oénom ochoreni. Centralna zrakové ost-
rost bola na Grovni svetlocitu bez lokali-
zécie a vnitrooény tlak bol 45 mmHg
na postihnutom oku.

Vy3etrenim na $trbinovej lampe bola
zistend iritacia bulbu, edém rohovky,
splytéenie prednej komory a pseudohypo-
pyon. Dihovka bola na ¢. 12 s prednou
synechiou a pupila bola povytiahnuté
k ¢ 12. V oblasti korefia dthovky
od & 12 k & 1 boli pritomné belavé tu-
morézne hmoty a v arteficidlnej mydridze
retroiridicky prolaboval biely ovalny tu-
morézny Gtvar vréskovea (obr. 1). Sodov-
ka bola ¢ira a dislokované mierne nadol.
O¢né pozadie sa vzhladom na optické
médid nedalo posudif.

V gonioskopickom obraze bol iridokor-
nedlny uhol pri & 12 az k &1 tlakom tu-
moru vychadzajiceho z ciligrneho telesa
uzavrety po Schwalbeho liniu a spoza do-
hovky presvitala $ed& rezistencia 2x3 mm
nadvihujdca ddhovku.

Tumor bol zhodnoteny ultrasonografic-
ky a NMR vysetrenim. Na B-skene bol
tumor akusticky solidny, mal vysokd vng-
torng reflexivitu, bol ostro ohrani¢eny
a velky asi 2x3 mm. NMR obraz lavého
oka zachytaval expanziu vréskovea v hor-
nej &asti bulbu velkosti 2x3mm, zobrazo-
val sa ako vypad v tekutinovej néplni
prednej oénej komory v rozsahu zodpo-
vedajicemu cca 2x3 mm, v T2w, izosig-
ndlne so $o%ovkou v T1w, bez restrikcie
difézie, po podani kontrastnej latky s mi-
nimalnym enhancementom.

Vzhladom na klinicky obraz bola sta-
novend diagnéza nédoru vraskovea ako
suspektného meduloepiteliému a nasledne
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Obr. 1. Obraz lavého oka s tumoréznymi hmo-
tami za dghovkou v hornom tempordlnom
kvadrante

bola vykonané lokélna resekcia tumoru-
iridocyklektémia. Tumor bol kompletne re-
sekovany a nésledne patologicky vysetre-
ny. Histologické vysetrenie vylicilo medu-
loepiteliom, aviak potvrdilo diagnézu
adenému nepigmentového epitelu ciliar-
neho telesa. Pre vznik sekundarnej kata-
rakty po 3 tyzdiioch od lokélnej resekcie
tumoru sme pristipili k operécii katarakty.
Pooperaéne u pacienta pretrvava zrako-
vd ostrost na Grovni svetlocitu (obr. 2).
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Obr. 3. Adeném nepigmentového epitelu ciligrneho telesa. a) Prehladné zvéicsenie loziskovej proli-
ferécie nepigmentového epitelu vzhladu adenému (*) ohrani¢ené pigmentovym epitelom (—), de-
tailne zachytenej v b) hematoxylin a eozin, 25x, 200x. Imunofenotyp nepigmentového epitelu je
s negativnou expresiou cytokeratinov ¢), pozitivitou vimentinu d) a réznou mierou expresie vasku-
lérneho endotelového rastového faktora (VEGF) e); 200x

Vzhladom na vysledok histologického vy-
Setrenia u pacienta nebola nutnd dalsia
chirurgickd infervencia. Sekundérny glau-
kém s obrazom glaukomatéznej atrofie
zrakoveho nervu bol zvlédnuty lokélnou
antiglaukomatickou lie¢bou.

Patologicko-histologicky obraz

Bioptické vzorka bola po fixécii v 4%
formaldehyde zaliata do parafinu, rezy
boli farbené hematoxylinom a eozinom,
alciélnovou modrou a PAS metédou. Imu-
nohistochemicky boli rezy farbené s pou-

Zitim monoklonovych profilétok proti cyto-
keratinom (AET), vimentinu, cytokeratinu
7 (CK7), VEGF, S100, HMB45, MelanA,
epitelovému membrénovému antigénu
(EMA), chromograninu, synaptofyzinu,
CD56 a proliferaénému antigénu Ki-67.

V bioptickej vzorke (obr. 3 a-e) spracova-
nej rutinnou parafinovou technikou po fi-
xécii 4 % formaldehydom, v rezoch far-
benych hematoxylinom a eozinom, je za-
chyteny fragment ciliarneho telesa s ohra-
ni¢enym loziskom glandulérnej prolifera-
cie nepigmentového ciligrneho epitely,

bez atypii a zvyenej mitotickej aktivity,
negativnym farbenim PAS metédou
a alciénovou modrou. Imunohistochemic-
ky boli néddorové bunky pozitivne na vi-
mentin, VEGF, S100 a s¢asti na EMA, ne-
gativne na AE1, CD7, HMB45, MelanA,
synaptofyzin, chromogranin, CD56, index
proliferécie Ki-67 > 1%.

Na zéklade uvedenych ndlezov bola Ié-
zia diagnostikovand ako adeném nepig-
mentového epitelu ciliarneho telesa.

DISKUSIA

Adeném NPCE bol prvy krét popisany
Shieldsom v r. 1983 (16), néasledne bolo
v literatdre publikovanych okolo 20 pri-
padov u dospelej populécie.

Primérne nédory epitelu vréskoveca so
zriedkavé. Rozdelujeme ich na vrodené
a ziskané. Vrodené nadory vznikajice
v embryondlnom ¢&i skorom postnatéinom
obdobi st choristomatézne malformécie
alebo nédory zlozené z embryonalneho
tkaniva. Pévodom vychédzajo z nedife-
rencovaného medulérneho epitelu. Patri
sem meduloepiteliém a glioneurém. Zis-
kané nadory vznikajo po ukonéeni em-
bryondlneho vyvoja, manifestuji sa vacsi-
nou v dospelosti, vznikajo z plne diferen-
covaného tkaniva nepigmentového epitelu
vraskovea. Zaradujeme sem Fuchsov ade-
ném (hyperplézia NPCE, pseudoadeno-
matézna hyperplazia, koronérny ade-
ném), adeném a adenokarciném pigmen-
tového alebo nepigmentového ciliarneho
epitelu.

Ziskané tumory epitelu vraskovca maijo
siroké spektrum klinickopatologickych
prejavov (7, 9). Mnohé z nich s0 zriedka-
vé a va&sinu publikovanych préc tvoria
jednotlivé kazuistiky. Klasifikécia je zalo-
Zend na pritomnosti alebo nepritomnosti
pigmentu, bunkového vzoru a maligneho
sprévania.

V diferencidlnej diagnostike nddorov
vraskovca musime uvazovat o amelano-
tickom malignom melanéme, cudzom te-
lese, metastazach, granuléme, epitelidlne;
cyste, hemangiéme, schwannéme a leio-
myéme. Melanémy maijd véé&sinou cha-
rakteristicky tvar hriba. Meduloepiteliém
je vrodeny nddor s vyskytom do prvych
desat rokov Zivota a Easto spdjany s ob-
razom kolobému, neovaskularizéciou du-
hovky a znémkami perzistujiceho primar-
neho sklovea. Klinicky je najfazsie odlisi-
telny od adenému NPCE s ovela &astejsim
vyskytom. Metastaticky karciném je prav-
depodobneisi u pacientov s anamnézou
karcinému a stbeznych metastaz, granu-
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l6m je vzdy spojeny so zavaZznejsim uve-
&lnym zépalom a pacient méze maf systé-
mové prejavy granulomatézneho zépalu.
Medzi menej ¢ast léziu v diferencidlnej
diagnostike, ktoré& moze predstavovat
problém klinicky, patri adenokarciném ci-
ligrneho pigmentového alebo nepigmen-
tového epitelu, kde rozdiel je zalozeny
na miere histologickej invazie. Leiomyém
a schwanném vréskovea mézu byt klinic-
ky na nerozoznanie od adenému NPCE.
Odlisenie je ¢asto mozné az po lokdlnej
resekcii a histologizacii.

Adeném NPCE je benigny tumor, najéas-
fejSie sa zobrazuje ako malé ovélne alebo
okrohle lozisko. Méze byt asymptomaticky
(15), dle Eastejsie méze prejavit lokdlne
agresivne spravanie. Prejavuje sa lokalny-
mi symptémami ako napriklad vnitrooé-
nym zdpalom (2,17), sekundérnou kata-
raktou (2, 4, 6, 10, 11, 17), subluxdciou
$o3ovky (18), sekundérnym glaukémom
(2), sklovcovymi zékalmi alebo krvécanim,
neovaskularizéciou zrakového nervu, cys-
toidnym edémom makuly (19) a epiretindl-
nou membrdnou (8). U pacientov s adené-
mom NPCE méze asto djst k bezbolest-
nej definitivnej strate videnia.

V diagnostickych postupoch je prinos-
né hlavne vysetrenie 3trbinovou lampou,
gonioskopia, fluoresceinovd angiografia,
ultrasonografia, optické koherentné tomo-
grafia, poéitacova tomografia a nukledr-
na magnetické rezonancia (10, 20).

Lokélna resekcia ako iridocyklektémia
alebo parciélna sklerouvektémia je efektiv-
nou metédou liecby benignych afekei,
ktora zéroven definitivne poméha k histo-
logickému potvrdeniv diagnézy, &oho
dékazom je aj nds pacient.

Bunky nédoru (adenému) so usporia-
dané v linedrnych zoskupeniach, viak-
nach a $ndrach, ktoré si zoradené po-
zdlzne a oddelené septami z extracelulér-
nej matrix. Imunohistochemické vysledky
dokazujd pévod z NPCE: S-100, vimentin

1. Appolloni, R., Modesti, M., Pecorella, 1. et
al.: Uncommon cause of juvenile cataract:
adenoma of the nonpigmented ciliary
epithelium. J Cataract Refract Surg, 34;
2008, 11:1997-2001.

2. Biswas, J., Neelakantan, A., Rao, B.S.:
Adenoma of nonpigmented epithelium of
the ciliary body presenting as anterior
uveitis and glaucoma: a case report. Indi-
an J Ophthalmol, 43; 1995, 3: 137-140.

3. Boudet, C., Maisongrosse, G., Navarre, L.
et al.: Adenome du corps ciliare chez I'en-
fant (A propos d'1 cas). [Adenoma of the

a cytokeratin sG pozitivne, zatial &o
HMB45 protilétka je negativna (7, 9).
V nasom pripade histopatologické a imu-
nohistochemické vysledky zodpovedali di-
agnéze adenému NPCE (9) a potvrdili
pévod tumoru z nepigmentového epitelu
vraskovca: S-100 a vimentin boli pozitiv-
ne, imunofenotyp nepigmentového epitelu
bol s negativnou expresiou cytokeratinov.
Variabilné farbenie na cytokeratin uz bo-
lo v literatire popisané (17) a taktiez bol
s réznou mierou expresie vaskularneho
endotelového rastového fakiora (VEGF).
Zvysend hladina VEGF méze byt pricinou
vzniku neovaskularizécie teréa zrakového
nervu a cystoidného edému makuly v pri-
padoch s adenémom NPCE (4,19).

K enukledcii sa pristupuje az v pripade
progresivneho zvécsenia oka so slabou
zrakovou funkciou pre nekontrolovote|'n)'/
sekundérny glaukém. Hoci sa adeném
NPCE méze spravaf lokdlne agresivne,
po lokélnom odstréneni tumoru je nizka
pravdepodobnost’ lokdlnej recidivy. Dlzka
Zivota pacientov s adenémom NPCE nie
ie ovplyvnend. Adeném NPCE nemd ten-
denciu metastézovat.

V literatire je vyskyt adenému NPCE
u dietata extrémne raritny o popisany iba
v Styroch pripadoch. Autori predpokla-
dajo skér kongenitalny ako ziskany
pévod. V jednom pripade bol tumor aso-
ciovany s iridokorneédlnou cystou a em-
bryotoxonom (3). V druhom pripade vzni-
kol presne v mieste kolobomatézneho de-
fektu dohovky a vraskovea a tumor pova-
Zuje autor za hamartém- kongenitalny
adeném (12). V trefom pripade boli v tu-
more zistené nepigmentové bunky zhod-
né s Oplne diferencovanym nepigmento-
vym epitelom vréskovca a stéasne mnoz-
stvo pigmentovych buniek strukturalne
zhodujicich sa s normélnym pigmento-
vym epitelom dihovky. Pritomnost tychto
buniek naznaduje, e sa tento nddor mo-
hol vyvindt intrauterinne pri diferenciécii
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