Orbitalni pseudotumor

Orbitdlni pseudotumor (idiopaticky orbitalni pseudotumor, idiopaticky orbitalni zadnétlivy syndrom) je benigni
zanétlivé onemocnéni orbity bez prokazatelné lokalni ¢i systémové pri¢iny. Obvykle se klinicky manifestuje jako
bolestivd masa v orbité, mozné je ale i vice ¢i méné diflzni postizeni orbity.

Epidemiologie

Jde o treti nejcastéjsi onemocnéni orbity u dospélych, predstavuje zhruba az 5 10 % orbitalnich 1ézi. Z hlediska
¢etnosti vyskytu se presto jedna o pomérné zridka se vyskytujici onemocnéni. Prlimérny vék pri diagnéze odpovida
paté dekadé, ale vyskytnout se mize v jakémkoliv véku. Onemocnéni nejevi tendenci k vyraznéj$im rozdilim
Cetnosti vyskytu mezi pohlavimi.

Patologie

Vlastni mechanismus rozvoje choroby neni zndmy, ale je velmi pravdépodobné zprostfedkovdn imunitnim
systémem. Rada faktord infekénich i environmentdalnich mdze byt spoustécimi faktory onemocnéni. Nejméné u
¢asti pripadl se pravdépodobné jedna o organové specifickou manifestaci IgG4 asociované nemoci.

Histopatologicky nalez ukazuje obvykle smisenou bunécnou infiltraci sestavajici se z malych lymfocytd,
plasmatickych bunék, histiocytd, makrofagd a neutrofild. Neobvykla neni ani fibrotizace; v nékterych pripadech
mUze byt fibrotizace excesivni a pak se hovori o sklerozujicim orbitalnim pseudotumoru. Nékteri autori
pokladdaji sklerozujici pseudotumor za samostatnou klinickou jednotku, protoze se obvykle Sifi i do prilehlych
struktur. V nékterych pripadech mlze pseudotumor loZiskovité kalcifikovat, pak Ize hovorit o kalcifikujicim
orbitalnim pseudotumoru.

Podle charakteru histopatologického obrazu Ize rozlisit tfi formy pseudotumoru:

= lymfoidni forma,
= granulomatézni forma,
= sklerozujici forma.

Klinicky obraz

OrbitaIni pseudotumor se mlze manifestovat akutnim, subakutnim i chronickym postizenim orbity, klinicky obraz
se odviji od konkrétni lokalizace a od intenzity probihajiciho zanétu. Klinicky obraz tak mdze zahrnovat celou radu
projevl jako proptéza (exoftalmus), diplopie, chemédza spojivky, poruchy zraku nebo omezeni pohyblivosti oka.
Charakteristickymi projevy jsou jednostranna periorbitalni bolest, paréza prislusnych hlavovych nerv( a dramatické
zlepsSeni po podani kortikoidd.

Typické projevy postizeni slzné Zlazy jsou mistni bolest, citlivost a otok vicka. V diferencidlni diagnostice prichazi v
Uvahu predevsim lymfom, sarkoidéza, Wegenerova granulomatéza a solidni tumor.

Typické projevy postizeni skléry jsou orbitalni bolest a otok a zanét vi¢ek. V diferencialni diagnostice prichazi v
Uvahu predevsim infekce a orbitalni trauma s cizim télesem.

Typické projevy postizeni extrabulbarnich svall jsou orbitaIni bolest, proptdza, edém spojivky, diplopie a omezeni
hybnosti oka. V diferencialni diagnostice prichdzi v Gvahu zejména endokrinni orbitopatie a vaskulitidy.

Typické projevy postizeni pouzdra zrakového nervu jsou porucha vizu rlizného stupné a porucha barvocitu s rdzné
vyjadrenou bolestivosti. V diferencidlni diagnostice pfichdzi do Uvahy zejména neuritida zrakového nervu a
meningeom zrakového nervu.

Typické projevy postizeni orbitdlniho apexu jsou syndrom apexu orbity nebo bolestiva oftalmoplegie s minimalni
proptézou. V diferencialni diagnostice prichazi do Gvahy zejména Tolosa Huntlv syndrom, lymfom, gliom a
metastatické postizeni.

Diagnostika

Diagnostika je obvykle per exclusionem, podporend klinickym obrazem a radiologickym nalezem. Vypocetni
tomografie s vysokym rozliSenim (HR-CT) mUze demonstrovat otok mékkych tkani, neni vSak tak senzitivni jako
magnetickd rezonance, zejm. magnetickd rezonance s kontrastni ldtkou. Pomérné charakteristickym rysem je
rychld odpoveéd na terapii kortikoidy.

V ramci vySetfovani je vhodné vyloudit priciny podobnych zmén, zejména autoimunitni poruchy (vysetfeni
autoprotilatek, elektroforéza séra). VySetreni mozkomisniho moku nebyvé diagnosticky uzitecné s vyjimkou
pripadd, kdy je vhodné pomyslet na lymfom. Biopsie ma smysl jen ve zcela vyjimeénych pripadech, napr. pfi rychlé
progresi neurologického deficitu, pfi neodpovidavosti na kortikoidy nebo pfi vyraznych abnormalitdch na nalezu
zobrazovacich metod.
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Diferencialni diagnostika

Cetné&jsi endokrinni orbitopatie pfi poruchéch 3titné Zladzy se od pseudotumoru li$i pfedevdim mirngjsi bolesti,
spiSe oboustrannym vyskytem, pozvolnym zacatkem a jen malou odezvou na kortikoidy.

Akutni bakteridlni celulitis mUze predevsim rychlym zacatkem, tézkou bolesti a jednostrannym vyskytem
napodobovat projevy orbitadlniho pseudotumoru. Pacienti s celulitidou jsou obvykle febrilni, je prokazatelna
vyraznéjsi systémova zdnétliva reakce a rozdilny obraz na magnetické rezonanci.

Terapie a progndéza

Zcela zdsadni terapeutickou modalitou jsou kortikoidy. Charakteristickym znakem orbitalniho tumoru je to, ze
odpovéd je skute¢né dramaticka, napr. proptdéza mizi do 24-48 hodin od zahajeni terapie. Pouziva se prednison v
ddvce 60 az 100 mg na den s naslednym pomalym az mésice trvajicim vysazovanim. Vzhledem k malému poctu
pacientd jsou klinické studie problematické, ale zda se, Zze optimalni rezim je dva tydny trvajici podavani 60 mg
prednisonu v jedné denni peroralni davce nasledované nékolik mésicl trvajicim snizovanim davky.

Po kortikoterapii Ize ocekavat odpovéd na terapii zhruba u ¢tyrech pétin pacientd, Gplné vyléceni u zhruba tretiny
pacientd, u zbytku dochazi k relaps@m. Pokud je vyvinuta fibréza, je odpovéd horsi. Pri nedostate¢né odpovédi na
kortikoterapii byva zvazovano chirurgické reseni.

V terapii se dale zkousSeji i dalsi modality jako je radioterapie a chemoterapie, data o jejich efektivité jsou vSak
limitovand velmi malym rozsahem publikovanych studif.
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