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STRESZCZENIE

Guz rzekomy oczodotu jest choroba zapalna oczodotu o nieznanej przyczynie, ktdra moze obejmowac wszystkie struktury anatomiczne wchodzace w sktad oczodotu. Rozpoznanie
opiera sie na ocenie objawéw klinicznych, badaniach obrazowych i wykluczeniu innych mozliwych przyczyn. W leczeniu stosowane s3 glikokortykosteroidy, ale mozliwe jest
takze wykorzystanie innych lekéw immunosupresyjnych oraz leczenia biologicznego.

Celem pracy jest przedstawienie, na podstawie dokonanego przegladu pismiennictwa, aktualnego stanu wiedzy na temat patogenezy, objawdw, diagnostyki réznicowej i

leczenia guza rzekomego oczodotu.

SEOWA KLUCZOWE: guz rzekomy oczodotu, glikokortykosteroidy, wytrzeszcz gatki ocznej, zapalenie gruczotu fzowego

ABSTRACT

The orbital pseudo-tumor is an orbital inflammatory disease of unknown origin that can affect all the anatomical structures that make up the orbit. The diagnosis is based on
the assessment of clinical symptoms, imaging tests and the exclusion of other possible causes. Glucocorticosteroids are used for treatment, but other immunosuppressants as

well as biological treatments can be used.

The aim of the study is to present, based on the literature review, the current state of knowledge about pathogenesis, symptoms, differential diagnosis, and treatment of the

orbital pseudotumor.
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WSTEP

Guz rzekomy oczodotu (OP — orbital pseudotumor, inne
nazwy: idiopatyczne zapalenie oczodotu, niespecyficzne
zapalenie oczodolu, zesp6l zapalny oczodotu) jest choroba
o nieznanej dotad przyczynie. Stanowi okolo 10% guzow
oczodotu [1, 2], bedac trzecig co do czestosci przyczyna
schorzen w obrebie oczodotu po chorobie Gravesa-Base-
dowa i chorobach limfoproliferacyjnych [2]. Najczesciej
ma posta¢ jednostronng, obustronne zajecie oczodotu
stanowi okolo 8-20% przypadkéw [3,4]. Wystepuje za-
réwno u dorostych jak i dzieci, cho¢ najczesciej pojawia sie
u os6b w wieku 30-60 lat [5] z podobng czestoscig u obu
plci [2,6], jednak postac z zajeciem miesni zewnetrznych
galki ocznej czesciej wystepuje u kobiet [7].

PRZEGLAD I DYSKUSJA
PATOGENEZA | OBRAZ HISTOLOGICZNY

Nie ustalono przyczyny wywolujacej niespecyficzne za-
palenie oczodotu. Wspdtwystepowanie guza rzekomego
oczodotu i takich choréb, jak cukrzyca typu I, reumatoidal-
ne zapalenie stawdw czy toczen rumieniowaty ukladowy
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moze wskazywac¢ na podioze autoimmunologiczne choroby
[8]. Niektorzy autorzy zwracajg uwage, ze podstawa do
wystgpienia zapalenia tkanek oczodolu moga by¢ zabu-
rzenia w procesach gojenia sie po urazach [8, 6], a takze
odpowiedz immunologiczna na infekcje [9-12].

Wystepowanie rodzinne schorzenia pozwala podejrze-
wac obecno$¢ uwarunkowan genetycznych odpowiedzial-
nych za rozwiniecie si¢ choroby [13]. W jednym z badan
wykryto u pacjentéw z guzem rzekomym oczodotu zwigk-
szenie ekspresji genéw zwigzanych zimmunoglobulinami,
CXCR4, YKL-40, SLAM family 7, CXCL9 oraz receptora
IL-7. Zmniejszenie ekspresji wystapito w genach dehydro-
genazy alkoholowej, perilipiny 1, adiponektyny, receptora
leptyny i C1Q [14].

Jako czynniki ryzyka nawrotu wymienia sie: wiek <16 lat,
posta¢ obustronna choroby, objaw T (pltyn w przestrzeni
pod torebka Tenona) w USG, obrz¢k tarczy nerwu wzro-
kowego, stabg odpowiedz na glikokortykosteroidy, wariant
wiokniejacy, obecnos$¢ nawrotu w ciggu 3 miesigcy, a takze
szybkie zmniejszenie dawki GKS [15].

Naciek zapalny skfada si¢ gléwnie z dobrze zréznico-
wanych limfocytow (w wigkszosci s3 to limfocyty T),
plazmocytéw, neutrofiléw i eozynofiléw. Rzadko wystepuja
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histiocyty i makrofagi. Dominacja eozynofiléw moze wy-
stapi¢ w niektorych OP u pacjentéw pediatrycznych, ale nie
jest zmiang typowa u dorostych. Cechg charakterystyczna
w obrebie tkanek zajetych zapaleniem jest widknienie.
WSrdd zmian naczyniowych najczesciej mozna zaobserwo-
wac zapalenie okotonaczyniowe skladajace sie z limfocytow
czasem komorek plazmatycznych lub eozynofiléw, a takze
proliferacje naczyn [8].

OBJAWY KLINICZNE

Guz rzekomy oczodolu moze mie¢ przebieg ostry, podostry
lub przewlekly. Jego podtozem moze by¢ ogdlnoustrojowa
choroba zapalna [16]. W przebiegu choroby moze dojs¢
do zajecia kazdej struktury w obrebie oczodotu. Obraz
kliniczny rézni si¢ w zaleznosci od tego, ktora struktura
zostala zajeta.

GRUCZOt tZOWY

Jest najczesciej zajeta strukturg w przebiegu idiopatycznego
zapalenia oczodotu [17]. Objawami sg: obrzek i zaczerwie-
nienie gérnej powieki, bél, sucho$¢ rogowki, wytrzeszcz
galki ocznej [4]. W rozpoznaniu réznicowym nalezy brac¢
pod uwage przede wszystkim chloniaki nieziarnicze,
sarkoidoze oraz ziarniniakowato$¢ z zapaleniem naczyn
(GPA, ziarniniak Wegenera) [18]. Badaniem obrazowym
o najwiekszej wartosci w réznicowaniu choroby zapalnej
oczodotu i chtoniaka jest obrazowanie dyfuzyjne rezonansu
magnetycznego. [19]. Innymi przydatnymi technikami sg:
immunofenotypowanie komoérek chorej tkanki metoda
immunohistochemii lub cytometrii przeptywowej oraz
badania genetyczne i molekularne [20].

MIESNIE ZEWNETRZNE GAtKI OCZNEJ

Zajecie miesni zewnetrznych gatki ocznej w 90-95% przy-
padkow jest jednostronne [21]. OP najczesciej dotyczy
miesnia prostego przysrodkowego, nastepne w kolejnosci
s3: gorny, boczny i dolny [18]. Zapalenie miesni oczodotu
przejawia sie: bélem oczodotu, ktéry nasila sie w czasie
ruchu gatek ocznych, proptoza (czyli przesunieciem gatki
ocznej ku przodowi), obrzekiem spojowek i podwojnym
widzeniem z ograniczeniem ruchomosci oka [22]. W dia-
gnostyce roznicowej tej postaci nalezy bra¢ pod uwage or-
bitopatie tarczycowa oraz zapalenie naczyn [18]. Cechami
radiologicznymi, ktére odrdzniajg orbitopatie tarczycowa
od OP jest zazwyczaj obustronny przebieg, powickszenie
miegé$ni zewnetrznych galki ocznej z oszczedzeniem $cie-
gien oraz wzrost objetosci thuszczu oczodotowego [19].

TWARDOWKA | STRUKTURY SASIEDNIE

W przebiegu OP moze dojs¢ do zajecia twardowki, nad-
twardéwki, torebki Tenona i naczyniéwki, co moze sie¢ ob-
jawia¢: bolem oczodotu, wytrzeszczem, obrzgkiem powiek,
zaburzeniami widzenia. W tej postaci w ultrasonografii,
tomografii komputerowej i rezonansie magnetycznym

obserwuje si¢ cechy widknienia w obrebie twardéwki
inaczynioéwki oraz czgstg obecno$¢ ptynu w obrebie prze-
strzeni Tenona [23].

OStONKA NERWU WZROKOWEGO

W tej postaci dochodzi do zapalenia ostonki nerwu wzro-
kowego, co klinicznie objawia si¢: r6znego stopnia utratg
widzenia, zaburzeniami widzenia barw oraz bélem. W ba-
daniach radiologicznych obserwuje sie nacieki w postaci
mas zapalnych otaczajacych ostonke nerwu wzrokowego,
zatarcie jej granicy oraz rozlane nacieki w obrebie otaczaja-
cej tkanki ttuszczowej [18]. Cechami réznicujacymi w TK,
ktore przemawiajg za oponiakiem nerwu wzrokowego sa:
obecnos¢ zlokalizowanej masy, zwapnienia, zgrubienie
i wrzecionowate powigkszenie nerwu wzrokowego [24].
Roznicowanie z pozagalkowym zapaleniem nerwu wzro-
kowego na podstawie MRI moze by¢ trudne, jednakze za
tym rozpoznaniem przemawiaja: nieprawidtowy sygnal,
wzmocnienie sygnatu w obrebie samego nerwu wzroko-
wego ze zmianami lub bez zmian w obrebie istoty bialej
oraz prawie zawsze brak nacieku w tkankach otaczajacych
nerw wzrokowy([18, 25].

WIERZCHOLEK OCZODOtU | OBJAWY
WEWNATRZCZASZKOWE

U pacjentéw z zajeciem wierzchotka oczodotu choroba
moze przejawiac sie niewielkim wytrzeszczem, ubytkami
widzenia i bélem. Zapalenie moze szerzy¢ si¢ w glab czasz-
ki, najczesciej obejmujac zatoke jamista oraz dot srodkowy
czaszki [26]. Innymi lokalizacjami s3: dot podskroniowy
oraz dot skrzydlowo-podniebienny [18]. Objawy radiolo-
giczne nadci$nienia $réddczaszkowego moga dotyczy¢ okolo
8,8% pacjentow [24].

POSTAC ZLOKALIZOWANA

W postaci zlokalizowanej objawy kliniczne i radiologiczne
s3 zmienne i zaleza gléwnie od lokalizacji zmiany oraz wy-
wieranego przez nig efektu masy na okoliczne tkanki [19].

POSTAC ROZLANA

Okolo 4-11% wszystkich pacjentéw z guzem rzekomym
oczodotu ma te postaé. Podobnie do postaci zlokalizowanej
objawy kliniczne $cidle zalezg od lokalizacji oraz stopnia
zajecia poszczegdlnych struktur oczodotu. [19].

GUZ RZEKOMY OCZODOtU W POPULACJI
PEDIATRYCZNEJ

W jednym z badan przeprowadzonych w Chinach stwier-
dzono, ze OP u dzieci stanowi 11,5% wszystkich przypad-
kow guza rzekomego oczodotu. Piecioma najczestszymi
objawami byly: wyczuwalna palpacyjnie masa - 58%,
ograniczenie ruchomosci gatki ocznej - 46%, obrzek
powiek — 42%, wytrzeszcz gatki ocznej — 42%, wysokie
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ci$nienie w obrebie oczodotu - 42%. Na podstawie badan
radiologicznych i znaleziskach w trakcie operacji stwier-
dzono, ze postac zlokalizowanego guza stanowita az 50%
przypadkow, zajecie gruczolu Izowego 29%, migsni ze-
wnetrznych galki ocznej 8%, ostonki nerwu wzrokowego,
powieki, posta¢ rozlana - 4% [27].

W przypadku zachorowan u dzieci czesciej wystepuja
objawy ogdlnoustrojowe (do 50%) takie jak: bdl gltowy,
wymioty, brak apetytu, sennos¢, goraczke. Inne objawy
czedciej wystepujace u dzieci to: obrzek tarczy nerwu wzro-
kowego, zapalenie blony naczyniowej oka i eozynofilia [28].

ROZPOZNANIE

Obecnie rozpoznanie guza rzekomego oczodotu jest sta-
wiane po wykluczeniu innych mozliwych przyczyn, dzieki
badaniom laboratoryjnym i diagnostyce obrazowej. Innymi
metodami wspomagajacymi postawienie rozpoznania s
obserwacja wstepnej odpowiedzi na leczenie kortykoste-
roidami oraz biopsja tkanek oczodotu zajetych zapaleniem
[29]. Klasycznie biopsje wykonuje si¢ u pacjentéw niere-
agujacych na wstepne leczenie glikokortykosteroidami,
w przypadkach nawracajacych lub postepujacych [30].
W diagnostyce réznicowej nalezy bra¢ pod uwage: uraz
z obecnodcig ciata obcego w obrebie oczodotu, infekcyjne
zapalenie tkanek miekkich oczodotu, orbitopatie tarczy-
cowa, chloniaki, przerzuty nowotworowe do oczodotu,
ziarniniakowato$¢ z zapaleniem naczyn i inne przyczyny
zapalen naczyn, oponiak nerwu wzrokowego, zesp6t To-
losy-Hunta [18, 19, 23].

W 2017 roku opublikowano kryteria diagnostyczne OP
opracowane, dzigki wspotpracy 35 $wiatowych ekspertow
[29]. Kryteria te zmieniaja podejscie w zakresie wyko-
rzystania biopsji oczodotu i wstepnej oceny na leczenie
glikokortykosteroidami. Bioracy udzial w tworzeniu kry-
teriow eksperci doszli do porozumienia, ze potwierdzenie
rozpoznania postaci nieobejmujacych zewnetrznych
miesni gatki ocznej powinno by¢ uzyskane dzieki biopsji
oczodotu po przeanalizowaniu indywidualnego ryzyka
i korzysci dla pacjenta wynikajacych z takiego postepo-
wania. W przypadku zajecia zewnetrznych miesni gatki
ocznej rozpoznanie moze by¢ potwierdzone prébg podania
glikokortykosteroidéw ogoélnoustrojowo.

Obecnie odpowiedz na kortykosteroidy jako element
diagnostyki jest wykorzystywany we wszystkich postaciach
OP, co ma swoje wady ze wzgledu na brak réznicowania
zinnymi przyczynami, ktore moga reagowac na takie lecze-
nie oraz nie uwzglednia postaci z dominujacymi procesami
wiodknienia. Jest to zdecydowanie odmienne podejscie do
procesu diagnostycznego idiopatycznego zapalenia oczo-
dotu, ktére jednak wymaga walidacji przed powszechnym
przyjeciem do praktyki klinicznej [29].

LECZENIE

Leczeniem pierwszego rzutu jest doustne podawanie pred-
nizonu w dawce 1-1,5 mg/kg/24 h przez 1-2 tygodnie ze
stopniowym zmniejszaniem dawki w ciaggu 6-12 tygodni.
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W przypadku pacjentéw z zajeciem wierzchotka oczodotu
i utratg widzenia dozwolone jest podawanie dozylne mety-
loprednizolonu w dawce 1 g/dobe przez 1-3 dni przy braku
przeciwwskazan [31]. Jednoczesne stosowanie prednizonu
doustnie oraz metyloprednizolonu dozylnie powinno by¢
ograniczone do ciezkich przypadkoéw. Dziafanie takie ma na
celu szybsze ustapienie objawow zajecia oczodotu i dysfunkcji
nerwu wzrokowego. Taki schemat terapii, jednakze nie po-
woduje skrocenia calkowitego czasu leczenia, zmniejszenia
catkowitej dawki glikokortykosteroidoéw oraz czgstosci obja-
wow przetrwatych [32]. Dobra odpowiedz na leczenie gliko-
kortykosteroidami wystepuje w ponad 75% przypadkow [33].

Inng metoda leczenia jest podawanie acetonidu triam-
cinolonu bezposrednio do tkanek zajetych procesem
zapalnym. Pozwala to na wyeliminowanie dziatan niepoza-
danych glikokortykosteroidéw stosowanych ogélnoustro-
jowo. Dzialanie takie, jednakze wigze sie z niebezpieczen-
stwem perforacji gatki ocznej, nadci$nienia srodgatkowego,
owrzodzenia i martwicy spojowek oraz niedroznosci
tetnicy srodkowej siatkéwki. W celu zmniejszenia ryzyka
tych powiklan acetonid triamcinolonu powinien by¢ poda-
wany w matych porcjach w wiele miejsc zajetego procesem
zapalnym oczodotu [34]

Radioterapia moze by¢ stosowana u pacjentoéw, ktorzy
nie zareagowali na leczenie GKS lub w polaczeniu z nimi.
W jednym z badan, w ktérym zastosowano jednoczesnie
GKS i radioterapi¢ odnotowano poprawe kliniczng u 87,5%
pacjentéw. U 68,8% takie leczenie pozwolito na zmniejsze-
nie dawki GKS; 25% osiagnelo wczesng pelng odpowiedz
na leczenie definiowang jako catkowite ustgpienie objawow
i brak nawrotéw choroby po zakonczeniu leczenia GKS.
56,3% osiagnelto poczatkowa poprawe, jednakze nawroty
pojawily sie w trakcie zmniejszania dawek GKS [35].

Cyklosporyna A hamujaca aktywacje limfocytow T
moze by¢ takze uzyteczng strategia leczenia. Jednak dane
dotyczace skutecznosci leczenia immunosupresyjnego
opieraja sie na pojedynczych opisach przypadkow. W jed-
nym z przypadkow, 43-letniej kobiecie z idiopatycznym
zapaleniem oczodolu niereagujacym na leczenie GKS przez
2 miesiace podano cyklosporyne A w dawce poczatkowej
4 mg/kg/dobe [36]. Po 5 miesigcach takiego leczenia za-
obserwowano zmniejszenie nasilenia objawéw, a dawke
cyklosporyny zmniejszono do 2 mg/kg/ dobe. Leczenie
kontynuowano przez 18 miesigcy kiedy to symptomy
choroby ustapity calkowicie, a cyklosporyne odstawiono.
Nie zaobserwowano nawrotéw w ciagu kolejnych 5lat [37].

W pismiennictwie znajduja si¢ takze doniesienia o le-
czeniu guza rzekomego oczodotu metotreksatem w dawce
15-25 mg/ tydzien[37, 38], azatiopryna [39], mykofenola-
nem mofetylu [40], cyklofosfamidem [41].

Lekami biologicznymi, ktére mogg dawacé pozytywne
efekty wleczeniu OP sg inhibitory TNF-a: infiliksymab [42],
adalimumab [43];przeciwcialo anty-CD20 rytuksymab [44].

PODSUMOWANIE
Ze wzgledu na mozliwos¢ zajecia wielu struktur i réz-
norodny obraz kliniczny guz rzekomy oczodotu stanowi
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wyzwanie diagnostyczne i terapeutyczne. Klinicysci mu-
szg by¢ $wiadomi wzglednie czestego wystepowania tego
schorzenia i bra¢ je pod uwage w diagnostyce réznicowej
przypadkow zajecia struktur oczodotu. Przyszle badania
powinny skupi¢ si¢ na wyodrebnieniu cech charaktery-
stycznych pozwalajacych na odréznienie OP od innych jed-
nostek chorobowych o podobnym przebiegu klinicznym.
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