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SUHRN

Ciel’ Enukledcia o¢nej gule pre inu pricinu, ako je maligny tumor, je dnes velmi zriedkava. Solitarny neurofibrém vyskytujici sa intrabulbarne bez inych
znamok neurofibromatdzy je zriedkavy benigny nador a doteraz bolo publikovanych len malo pripadov.

Material a metodika: V 10 rocnom intervale od 1.1. 2007 do 31.12. 2016 sme analyzovali enukledcie o¢nej gule z inej, ako malignej priciny.

Vysledky: Z celkového poctu 49 enukleovanych slepych oci, u kazdého pacienta bola zrakova ostrost bez svetlocitu, bolo 34 (69,4 %) indikovanych
na enukleaciu z dévodu komplikacii po predchadzajicich operaciach po Uraze, u 14 pacientov (28,6 %) bol dévodom sekundérny glaukém a iné kom-
plikacie po predchéadzajucich vnutrooénych operaciach a u jedného pacienta (2 %) bol po enukledcii verifikovany primarny izolovany vnutroo¢ny
neurofibrom.

Kazuistika: Pacient s izolovanym intrabulbarnym neurofibromom bol od detstva sledovany pre vnutroo¢nu léziu a az v dospelom veku
histologicky verifikovany. V ¢ase enukleacie bol 25-ro¢ny, od detstva 3kulil a od svojich 13 rokov bol sledovany pre hamartém v pravom oku. Pre
progresiu nalezu loziska intrabulbarne, stratu zrakovej ostrosti (funkény stav — oko bolo bez svetlocitu) a sekundarny glaukém sa v dospelom
veku prava o¢na gula enukleovala a podrobila sa histopatologickému vysSetreniu, ktoré odhalilo intraokuldrny neurofibrém bez pritomnosti
neurofibromatdzy.

Ziver: Kazdu enukleovanu o¢nu gulu treba podrobit dokladnému histopatologickému vysetreniu. 1zolovany vnutroocny neurofibrém sa moze vysky-
tovat ako izolovana orbitélna alebo intrabulbarna masa bez systémovych znakov.
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SUMMARY
PRIMARY INTRABULBAR NEUROFIBROMA

Purpose: Eye globe enucleation due to other than a malignant tumor is very rare today. Solitary intraocular neurofibroma without other signs of
neurofibromatosis is a rare benign tumor and few cases have been reported to date.

Material and Methods: In 10 year interval from Jan 1 2007 to Dec 31 2016 we analyzed non-malignant eye globe enucleations.

Results: Of the 49 enucleated blind eyes, each patient had visual acuity with no light perception, 34 (69.4%) were indicated for enucleation
due to complications following previous postoperative surgery after trauma, 14 patients (28.6%) were due to secondary glaucoma and other
complications following previous intraocular surgery, and in one patient (2%) the primary isolated intraocular neurofibroma was verified after
enucleation.

Case Report: A patient with isolated intrabulbar neurofibroma has been monitored since childhood for intraocular lesion and histologically verified
at adult age. At the time of enucleation, he was 25 years old, squint since childhood and was observed for hamartoma in his right eye since he was 13
years old. Due to the progression of intrabulbar lesion, loss of visual acuity (functional state - no light perception) and secondary glaucoma, the right
eye globe was enucleated at adult age and histopathological examination confirmed intraocular neurofibroma in the absence of neurofibromatosis.
Conclusion: Every enucleated eye globe should be subjected to a thorough histopathological examination. Isolated intraocular neurofibromas can
occur as isolated orbital or intrabulbar masses without systemic features.
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Uz v r. 1937 popisal Stough neurofibrom ako vel'mi
zriedkavy pripad vnutroocného nadoru [21]. Neurofibrom
je benigny nador pochadzajuci z Schwannovych buniek pe-
riférneho nervového systému. Zvycajne sa spaja s neurofib-
romatozou typu I (NF 1), s multisystémovou autozomalnou
dominantnou poruchou, pri ktorej nervové tkanivo vytvara
mnohopocetné benigne nadory, ktoré moézu spdsobit’ stla-
¢enie nervov a iné tkaniva a sposobit’ vazne poskodenie
z mechanického tutlaku [9]. Ochorenie postihuje Schwan-
nove bunky, ale aj melanocyty a endoneuralne fibroblasty.
Postihnuté bunky vykazuju bialelicka inaktivaciu génu
NF1 pri 17q chromozéme, ktory koduje proteinovy neuro-
fibromin [15].

V oblasti hlavy a krku [11,16,20] ale aj inde na tele st
neurofibromy relativne ¢asto popisované [12—14].

Okrem vyskytu v spojeni s neurofibromat6zou sa mézu
vyskytnit' aj izolované neurofibromy. Izolovaného intra-
okularny neurofibrom alebo intraorbitalny neurofibrom je
vel'mi zriedkavy. Vzhl'adom na klinické charakteristiky je
casto diferencialne diagnosticky zameneny za iné benig-
ne, ale aj maligne vnlitroocné nadory [3,10]. Diagnostika
vnutroo¢nych 1ézii pomocou ultrazvuku byva casto nejed-
noznacna [6,7].

Neurofibromatoza typu 2 (NF 2) moze byt’ diagnostiko-
vana DNA testom ziskanym zo vzorky krvi, ale tento test
spravne identifikuje mutaciu len v dvoch tretinach pripa-
dov a zriedkavo sa m6zu objavit’ neurofibromy aj neskor
po predchadzajucich negativnych vysledkoch. Pacienti
s priznakmi NF2 sa odosielaju na vySetrenie magnetickou
rezonanciou (MRI), ktoré moéze potvrdit’ alebo vylucit’ iné

benigne nadory napriklad v oblasti miechy, mozgu. U paci-
entov s NF 1 vySetrenie, MRI nie je rutinne vykonavané, ak
st asymptomaticki [8].

Co sa tyka genetiky, deti pacientov s NF2 maji 50 %
Sancu, ze sa u nich vyvinie toto ochorenie [4].

Material a metodika

V 10 ro¢nom intervale od 1.1. 2007 do 31.12. 2016
sme analyzovali enukleacie o¢nej gule z inej, ako ma-
lignej priciny.

Vysledky

z celkového poctu 49 pacientov bol vekovy priemer od
22 do 90 rokov (median 58 rokov). V skupine 49 enukleo-
vanych bulbov u kazdého pacienta bola zrakova ostrost’
bez svetlocitu, z toho bolo 34 (69,4.%) indikovanych na
enukleaciu z dovodu komplikacii po predchadzajicich ope-
raciach po turaze, u 14 (28,6 %) pacientov bol dovodom
sekundarny glaukom a iné komplikacie po predchadzaju-
cich vnutrooénych operaciach a u jedného pacienta (2 %)
bol po enukledcii verifikovany primarny izolovany vnutro-
oény neurofibrom.

Kazuistika pacienta s izolovanym primarnym
neurofibréomom

V 1. 2007 vysetreny na Klinike oftalmologie LF UK
a UNB v Bratislave mlady muz, ktory je od 13 rokov sle-
dovany pre hamartom peripapilarne. Podl'a dokumentacie
funkcie oboch oc¢i bez zmien od adolescentného veku, po-
loha o¢nej gule v divergentnom postaveni podl'a udajov
matky sa nemeni celé detstvo. VySetrenie v r. 2007 potvr-
dilo zrakovu ostrost’ vpravo 6/24, nekoriguje, vlavo 6/6,

Obrazok 1. MRI obraz nddorového loziska v blizkosti nad ter¢om zrakového nervu
vr.2008
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Obrazok 2. Ultrazvukovy obraz nddorového loziska nad
ter¢om zrakového nervu v r. 2008
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vnutroo¢ny tlak bol v norme. O rok neskdr nalez v sklovci
bez zmien, lozisko peripapilarne bez krvacani, vyska ele-
vacie podla ultrazvukového vysetrenia (UZV) do 6,6 mm,
odoslany na magneticku rezonanciu (MRI), podla vysled-
ku lozisko velkostne aj tvarovo stabilizované, bez progre-
sie (Obrazok 1, 2). Dalsia kontrola v r. 2010, podl'a MRI
vySetrenia sa vel'kost’ loziska zvécsila o 0,5 mm, priemer
1ézie sa nemeni, loZisko neprerasta cez skléru, bez krvaca-
nia. Podl'a optickej koherentnej tomografie (OCT) sa edém
makuly zviacsil, oblast’ makuly je sekundarne nadvihnuta.
Centralna ostrost’ zraku poklesla na pohyb ruky pred okom.
V1. 2012 podl'a MRI mierna lokalna progresia intrabulbar-
neho tumoru v pravej o¢nej guli. V . 2013 nahle zhorSenie
stavu, oSetreny na pohotovosti pre ,,éervené oko* a bolesti.
Po lokalnej antiglaukomatéznej liecbe subjektivne bolesti
ustapili, pretrvava zvysenie vnutroocného tlaku nad 30 Torr.
Objektivne je o¢na gul’a v divergentnom postaveni, zmieSa-
na injekcia, pritomna neovaskularizacia duhovky, Sosovka
jadro je opakne a sklovcova dutina prekrvacana. Podl'a
UZV vysetrenia lozisko mierne zvysSena elevacia o 0,5 mm,
krvacanie v dutine sklovca. Odoslany na kontrolné MRI
vySetrenie a zvazujeme histologizaciu loziska. V r. 2014
vzhl'adom na funk¢ny stav oka — sporny svetlocit, a lokalny
nalez — pod ter¢om zrakového nervu po prejasneni sklov-
cového priestoru v oboch kvadrantoch lozisko Sedobelavej
farby s prominenciou a zasahovanim az do oblasti makuly,
nazalne sekundarna amécia, na povrchu loziska sekundar-
na amocia, balotuje, ¢ira subretinalna tekutina, na okrajoch
exsudaty, minimalne stopy po laserkoagulacii. Napriek lo-
kalnej aj celkovej liecbe sekundarneho glaukomu pretrva-
vaju bolesti a indikovana bola enukleacia.
Histopatologické vysetrenie - mikroskopicky nalez: tka-
nivo ocnej gule, v blizkosti odstupu optického nervu na ste-
nu nasada hréovity tvar tvoreny neoptizdrenym, ale dobre
ohrani¢enym loziskom pomerne polymorfnych polygonal-
nych az vretenovitych buniek bez mitotickej aktivity, s ne-
pocetnymi drobnymi loziskami starSieho aj cerstvého kr-
vacania a loziskami osifikacie, na jednom okraji skupinka
vécsich ciev. Nadorové bunky vykazuji vyraznu pozitivitu

22011/2013

Obrazok 4. O¢na gula po enukledcii - SoSovka skalend, sekundarna amécia
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Obrazok 5. O¢na gula po enukledcii - ¢ervenou Sipkou oznacené nddorové lozisko
a zelenou ter¢ zrakového nervu

221112018

Obrazok 7. O¢na gula po enukledcii - Sipkou oznacené nadorové lozisko
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Obrazok 8. Neurofibrom rastuci vo vnutri o¢nej gule (¥)
zloZeny z pretiahnutych buniek s jemne vdkuovou cyto-
plazmou a vezikulovanymi jadrami (inzercia), fokalne s
tvorbou osteoidu a osifikacie (kratka a dlha Sipka); sclera
(s), vitreus (v). Hematoxylin a eozin - 25x, detail - 200x
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Obrazok 9. Neurofibrém rastuci vo vnutri o¢nej gule

s intenzivnou neurénovo $pecifickou enoldzou (NSE),
vimentinom a miernou expresiou proteinu S100. Hema-
toxylin a eozin - 100x

na vimentin a NSE, slabsiu na S100, ojedinele bunky st
negativne na GFAP, CD34, pozitivne len v cievach, proli-
fera¢na aktivita je vel'mi nizka, skoro nulova, ide o neuro-
fibrom. (Obrazok 3,4, 5,6,7,8,9)

Po 5 rokoch sledovania od histologizacie nadoru nosi
mlady muz individualnu protézu vpravo, v r. 2019 je stale
bez znamok iného neurofibromového loziska. Celkovym,
koznym, genetickym aj neurologickym vysetrenim bola
vylucena NF 1 aj NF 2. (Obrazok 10, 11)

DISKUSIA

Neurofibromy st benigne nadory nervov charakteri-
zované proliferaciou nervovych buniek a Schwanno-
vych buniek spolu s intervenujucimi vldknitymi zloz-
kami. NajcCastejSie su spojené s neurofibromatézou
I spolu s d’alsimi systémovymi nalezmi. Pacienti s NF
I sa zvycajne diagnostikuji uz v ranom detstve. Neuro-
fibromy su odolné voci radioterapii a infiltrujuce typy
sa tazko chirurgicky odstraiuju. Neurofibromy v oblasti
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Obrazok 10. Klinicky nélez, stav po enukledcii - spojov-
kovy vak bez recidivy v r.2019

16.12.2019

Obrazok 11. Makrofoto - pacient s aplikaciou individua-
Inej protézy vpravo v r. 2019

orbity su castejSie [2], ale izolované pripady intraokular-
neho vyskytu st zriedkavé.

Presny vyskyt izolovanych neurofibrémov, najma tych,
ktoré maji vnutroocny povod, je tazké ziskat’; jeho vy-
skyt je vSak pomerne zriedkavy.

Podrla studie Rose a kol. (1991) nebol evidovany Zzia-
den pripad izolované¢ho intraokularneho neurofibromu.
Bolo publikovanych vel'mi malo pripadov izolovanych
orbitalnych neurofibromov. Studia odhalila 93% vyskyt
benigneho neurilemému alebo neurofibromu medzi na-
dormi posvy periférnych nervov [18]. Pozitivna rodin-
na anamnéza systémovej neurofibromatozy sa popisuje
u jednej Stvrtiny pacientov so solitarnym neurofibromom.
V stbore pacientov s orbitalnymi nadormi boli evidova-
né iba tri pripady solitarnej neurofibromy, vyskytujice sa
u osob stredného veku ako pomaly rastica masa horného
kvadrantu [17]. Alkatan HM (2007) hlasil pripad izolova-
ného neurofibromu orbity u 25-roéného muza [1]. Shields
a kol. (1990) opisali pripad, ked’ pacient nemal Ziadne
prejavy neurofibromatdzy s tromi samostatnymi pravymi
orbitalnymi léziami [19].
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V kazuistike Chawla a kol. (2013), kde popisuju izolo-

vany intraokularny neurofibrom, bolo tazké urcit, z ktorej
Struktlry, ¢i zrakového nervu, vzisiel primarne neurofib-
roém, a i ftiza ocnej gule predchadzala vyvoju neurofibro-
mu a bola od neho nezavisla, alebo nie [5].

U nasho pacienta sme lozisko zaznamenali iba intrabul-

barne v okoli ter¢a zrakového nervu.
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ZAVER

Enukledcia ocnej gule pre benigny nador je zriedkava.

Kazdu enukleovanu ocnu gul'u treba podrobit’ dokladnému
histopatologickému vysetreniu. Izolovany vnutroo¢ny neu-
rofibrom sa méze zriedkavo vyskytovat’ ako izolovana or-
bitalna alebo intrabulbarna masa bez systémovych znakov.
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