Orbita betegségek gyermekkorban
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Afectiunile orbitare aparute in perioada copilariei

Afectiunile orbitare aparute in perioada copilariei difera de cele aparute
in perioada adultd. Ele apar mai putin frecvent decat la adulti. Afectiunile
tumorale de natura benignd si anomaliile congenitale se intdlnesc mai
frecvent. Proptoza, edemul palpebral, strabismul si ptoza palpebrala
domina tabloul clinic, fiind mai pregnante ca la adulti. Diagnosticul de
certitudine este cel histopatologic, de importanta majora fiind si investi-
gatiile paraclinice (CT, RMN, ultrasonografie). Examenul clinic la copii,
desi este foarte dificil, nu trebuie nicidecum neglijat. In ordinea frecven-
tei descrescatoare enumeram: procese proliferative benigne (chist, der-
moid), tumori maligne (rabdomiosarcoame aparute sub varsta de 5 ani),
inflamatii, traumatisme, anomalii congenitale, orbitopatia endocrina.
Exereza chirurgicald este tratamentul de predilectie in cazul procese-
lor tumorale benigne, asociata cu tratament citostatic le cele maligne.
Afectiunile inflamatorii necesitd medicatie antiinflamatorie. O colabo-
rare interdisciplinard adecvata, intre medicul oftalmolog, pediatru si cel
oncolog, este primordiald si necesara in tratamentul bolilor orbitare.

Cuvinte cheie: tumori ale orbitei in copildrie, imagistica
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Az orbita betegségek gyermekkorban kiilonboznek a felnétt-
korban eléforduloktél [1]. A malignus tumorok incidencidja
6 éves kor alatt gyakoribb, mint a 60 év alatti feln6ttkorban.
Szintén gyakrabban fordulnak el gyulladasok és fejlédési
rendellenességek. Sajat eseteink alapjan bemutatjuk a leg-
gyakrabban el6fordul¢ orbitalis folyamatokat.

Az orbita betegségek klinikai manifesztacidja nem kiilon-
bozik a felnéttekétdl: a proptosis és/vagy a bulbus dislocatioja
tipikus tiinet. A ptosist gyakran okozza a szemhéj duzza-
nata, amely mogott lagyrész tapintatii massza fordulhat el6.
A szemhéjak elszinezédhetnek: pl. gyulladdsokban voros,
neuroblastomaban kékes-lila szint dlthet.

Kancsalsdg inkabb daganatok eseteiben fordul elé.

A betegségek differencidldiagnézisa nem kénnyt. Gyer-
mekkorban a tumorok is rapid progressziét mutathatnak
hasonléan a gyulladasokhoz. A gyermekek vizsgéalata egyéb-
ként sem konnyt: kisgyermek nem tudja a panaszait eldadni,
orvos kozeledtére sirni kezd, ami befolyasolhatja a klinikai
tiineteket. A biztos diagnozist adé CT és MRI vizsgalat pedig
az esetek tobbségében csak narkézisban kivitelezhetd.

Leggyakrabban el6fordul6 orbitalis folyamatok: gyullada-
sok: preseptalis és orbitalis cellulitis; traumak: blowout fraktura;
tumorok: jéindulatd - haemangioma, lymphangioma, n.
opticus gliomaja, malignus — rhabdomyosarcoma, metastaticus
neuroblastoma; endokrin orbitopathia - Basedow-kor (Graves-
koér); fejlédési rendellenességek: dermoid-, lipodermoid cysta,
mucocele.

A gyulladasok gyermekkorban gyakrabban fordulnak eld,
mint felndttkorban. A preseptalis cellulitisen az orbitalis
septum el6tti szovet gyulladasat értjiik. A szemhéj oedema
és vOrosség kifejezett, gyakran a nem gyulladt oldalra is
atterjed. Proptosis nincs, a bulbus mozgasa nem fajdalmas,
szemmozgasok szabadok; ezekkel a klinikai tiinetekkel
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Orbital diseases in childhood

Orbital diseases in childhood differ from those which exist in adults.
Orbital diseases are not as common as in adults; most of the cases are
benign tumours and developmental anomalies. However, the clinical
signs of the diseases are more pronounced as in adults. These are: prop-
tosis, palpebral oedema, strabismus and ptosis. Diagnosis of the diseases
can be done by CT, MRI, ultrasound, but histopathological examination
is very important, as well. Clinical examinations of children can be very
difficult, but it has an important role. The most frequent diseases: Benign
proliferative diseases (cysts, dermoid), malignant tumours (rhabdomyo-
sarcoma — especially under 5 years of age), inflammations, trauma,
developmental anomalies, endocrine orbitopathy. Therapy: removal of
the benign tumours, removal and/or combined cytostatic therapy of
malignant tumours, antiinflammatoric therapy in cases of inflamma-
tions. The therapy of orbital diseases is interdisciplinary: a collaboration
of an ophthalmologist, a pediatrist and an oncologist is needed.
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lehet elkiiloniteni az orbitalis cellulitist6l. Az etiologiajaban
szerepelhet trauma, sulyos conjunctivitis, a b6r impetigdja,
fels6 léguti fert6zés [3]. A traumds esetekben a koérokozd
Staphylococcus aureus lehet a legtobb esetben, de barmely
mas korokozo is el6fordulhat. A stlyos conjunctivitisek
okaként virusok johetnek szdba. Felsé léguti infekciokat
Staphylococcus pneumoniae vagy streptococcus torzsek
okozzak leggyakrabban. Gyogyitasuk peroralis antibioti-
kumokkal torténik: leggyakrabban cephalosporinokkal.
Egy éves kor alatt el6forduld preseptalis cellulitiseket cél-
szerl fekvébeteg intézetben kezelni.

Orbitalis cellulitis az orbita szoveteinek gyulladasat
jelenti a septum orbitae mogotti teriileten. Okaként az
ethmoidalis vagy a frontdlis sinusok gyulladasa, esetleg
trauma szerepelhet. Kilenc éves kor alatt altalaban aerob
baktériumok a koérokozok, idGsebb életkorban aerob és
anaerobok is el6fordulhatnak.

Az orbitalis cellulitis sulyos betegség. A gyermekek
bagyadtak, lazasak, also-, fels6 szemhéj 6déma, proptosis
kifejezett, orrfolyas lehet, orbitalis fdjdalom, amely szem-
mozgasra fokozoédik. Differencidldiagnézisban tumorok is
szerepelhetnek. A diagnozist CT biztositja. Komplikaciéja
lehet sinus cavernosus thrombosis, subdurdlis vagy agyi
abscessus, meningitis. A protrusio miatt a cornea fedetlen
maradhat, masodlagosan a cornea fertézéses folyamatai
alakulhatnak ki. Terapia: intravénas szélesspektrumd anti-
biotikumok. Subperiostealisan kialakult talyogok azonnali
megnyitasa, drainage sziikséges. A betegség fekvobeteg
intézeti kezelést igényel.

A gyermekkori orbitdlis traumdk jellegzetes forméja a
bowout fraktura. Az orbita alap torése autdbaleset, spor-
tolas (szankozas, bob-balestek) vagy jaték (hinta) kozben
jon létre. A hirtelen megemelkedett intraorbitalis nyomas
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kovetkeztében a vékony also fal megreped és a nyomas a
periocularis szoveteket (alsd egyenes izom, orbita zsir) a
csont torott végei kozé nyomja. Ennek f6 klinikai tiinete az
als6 egyenes szemizom becsipddése kovetkeztében kialakult
szemmozgas zavar, kettésképek megjelenése lesz (4ltalaban
felfelé- és lefelé tekintési nehézségek). Az infraorbitalis
ideg sériilése paraesthesiat okoz, zsirszovet involutioja
kovetkeztében enophthalmus alakulhat ki. Késébbiekben
az ellenoldali szemizmok kompenzalé mikodése miatt a
szemmozgas zavarok nem jellemz6k a frakturara, kombi-
nalt izomzavarokat jeleznek. A diagnézist a CT és az MRI
is segitheti, mert a torés kimutatasa mellett (CT) a lagyrész
sériilések pontositasara is sziikség lehet (MRI).

Terdpia — a csonttorés ellatdsa. Maxillo-facidlis szakem-
berek véleménye eltér a szemészekétol. A szemészek vélemé-
nye az 5-7 napos varakozas, az 6déma, a vérzés csokkenése
megkonnyiti a beavatkozast. Egyes szdjsebészek az azonnali
mutét hivei. Az als6 egyenes izom sériilése, parézise miatt
a tokéletes szemmozgas helyreallitdsa majdnem lehetetlen.
Célszerl a beavatkozast két 1épésben végezni: el8szor 5-7
napon belill az als6 egyenes kiszabaditasa a tortvégek szo-
ritdsabol, majd varakozas 5-6 honapig. Ekkorra az esetleges
izom-reparacié megtorténik és az izommotitét elvégezhetd.

A szemgodri daganatok nagyobb része joindulatii
gyermekkorban. A gyakorisag sorrendjében els6 helyen
a capillaris haemangiomak allnak. A lanyok kétszer
olyan gyakran betegednek meg, mint a fitk. A capillaris
haemangiomak 30%-a mar a sziiletéskor is lathato, de
95%-a mar az elsé 6 honapban megjelenik. Néhany honapig
novekedhetnek, de mar 12 hénapos korra a tumorok elnye-
rik végsé kiterjedésiiket. A spontan gyogyulds 4 éves korig
40%-ban, 8 éves korig 80%-ban bekovetkezik.

Klinikai tiinetei gyakran megjelennek a fels¢ szemhé-
jakon, mert a tumorok nagy része a periocularis teret, az
orbita eliilsé harmadat foglalja el. A tumorok kozvetlentil
a bor alatt is megjelennek, voroses-kékes szinben elédom-
borodnak, néha szederszerti felszintiek. Ha nagyobb résziik
az orbita hatso6 részeiben fordul el6, proptosist okozhatnak.
Ilyenkor, ha a gyermek sir, a proptosis fokozddhat, mert
az intrathoracalis nyomds vénds pangast okozdé hatdsa
attevédik a haemangiomadra. A ptosis és az dltalaban el6-
fordulé anisometropids asztigmia az esetek mintegy 50%-
ban kiilonboz6 fokd amblopiat eredményez még akkor is,
ha a pupillat takaré ptosis miatt korai terapidra keriil sor.
Kancsalsag az esetek 30%-ban keletkezik. Komplikacioként
kialakulhat a n. opticus atrophidja, a bér kifekélyesedése és
teltilfert6z8dése a tumor felett. Nagy kiterjedésti tumorok
esetében fontos a vérkép vizsgalata, thrombocytopenia
kisérheti a daganatot. Az in. PHACES szindréméban mas
artérids anomaliak is fennallnak. Ilyenkor szemtiinetek is
tarsulnak az orbitalis tumorhoz: szemnyomas emelkedés
johet létre.

A terapia nem mindig egyszer(i. Az elé6z6ekben lattuk,
hogy 8 éves korra a tumorok nagy része visszafejlodik. A
pupillat takaré tumor kiterjedése sziikségessé tehet koran
terapias beavatkozasokat az amblyopia megakadélyozasa
céljabol [5]. Napjainkban a tumorba adott corticosteroid

a legkedveltebb kezelési mod: egy-két ml 1:1 ardnyd rovid
és depot corticosteroid keverékét adjuk a tumor belsejébe
vékony tiivel lassan befecskendezve. A kezelést 6 hetente
3x-4x lehet alkalmazni, de gyakran mér az elsé kezelés is
eredményes lehet. Az injekcié komplikacidjaként leirtak
bér-depigmentdciot, atrofiat, s6t szemhéj nekroézist is.
Perorélis corticosteroid is alkalmazhatd nagy kiterjedést
tumorok esetén 1 mg/kg/die doézisban. Nagy, térfoglalo
folyamatok eseteiben a daganat eltavolitasa is lehetséges, a
mtét kozben azonban nagy vérzéssel szamolhatunk és a
kozmetikai eredmény is hagyhat kivannival6t maga utan.

A masodik leggyakoribb tumor gyermekkorban a szintén
joindulatu lymphangioma. A tumor lymphaticus erekbdl all,
amelyekhez capillarisok is tarsulnak. Bevérzések lehetnek a
tumorban, amelyek az orbita compresszidjat okozhatjdk.

Rosszindulatii tumorok koziil leggyakoribb a rhabdo-
myosarcoma. Tiz szazalékuk az orbitdban ered, tovabbi
25% a fej-, nyak teriiletén, ezek raterjedhetnek az orbitdra.
Leggyakrabban 5-6 éves kor kozott manifesztalédnak.
Nagyon gyorsan progredialhat, akdr néhany nap alatt kiter-
jedt tumor képzédhet. Proptosis mindig jellemz6, de kan-
csalsag, kettGslatas sem ritka. A CT és MRI mellett sziik-
séges a biopszia. Szovettanilag meghatarozhaté a tumor
malignitasa. Az embryonilis tipusban is csak nagyon kevés
sejt tartalmaz jellemz8 harantcsikolatot. Kedvezétlenebb az
alveolaris tipus, ahol a sejtek differencialatlanok. Terapia
nemzetkozi protokoll szerint chemoterapia és irradiacio,
amelyet gyermek onkologus koordinal. A daganat a kezelésre
jol reagal. A kisebb, jol koriilirt tumorok totalis exstirpacidja
is lehetséges.

A masodik leggyakoribb malignus tumor a neuroblas-
toma. Altaléban metasztatikus, a primer tumor a mellék-
vesébdl, retroperitoneumban vagy mediastinumban 1év6
szimpatikus ganglionlancbdl eredhet, de a tumor meg-
jelenésének elsd jele az orbitdban lehet 2 éves kor koriil.
Kétoldali el6forduldsa is ismert. Jellemzi a szemhéj 6déma
és a lilas-piros foltok a szemhéj bérén, amely vérzések
nyoma. Proptosis, szemmozgas zavarok, ptosis eléfordul-
hat. Ha a primer tumor a thoracalis teriileten van, nem
ritka a Horner-tiinet. A mellékvesébdl eredé tumorok
magas vérnyomadst okozhatnak. Vizeletben a catecholamin
szint pozitiv az esetek 95%-ban. Terdpidja: sugarterdpia és
chemoterapia, amely az esetek 20%-ban eredményes, de
még igy is csak 20% koriili a tulélés.

Az endocrin orbitopathia oka thyreoidea diszfunkcioja.
Tiineteiben kevéssé kiillonbozik a felndttekben is el6fordulo
tiinetektdl: proptosis, szemmozgas zavarok, kettdsképek
megjelenése klinikailag, szemizmok megvastagodasa képal-
koté eljarasokkal [2]. Terdpidja nem konnyt, gyermekkor-
ban a corticosteroid nem kivanatos mellékhatdsa a feln6t-
tekénél nagyobb mértékben jelentkezhet. A gyogykezelés
mindenképpen interdiszciplinaris feladat.

A congenitdlis anomadlidk kozott megemlithetjiik az
ectopids szovetek megjelenését, amelyet kozds néven
choristomaként diagnosztizalunk. Ezek kozott leggyakoribb
a dermoid cysta. Jol koriilirt jéindulata tumor, amely elsza-
rusodo epithelt, a bér jarulékos elemeit — mint szdrtiisz6,
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faggyumirigy, izzadtsdgmirigy - tartalmaz. Eltavolitdsaval
az esetlegesen kialakult klinikai és/vagy orbita kompresz-
szids tiinetek is megsziinnek. El6fordulhatnak mucocele-k
a paranasalis sinusokbdl vagy az intracranidlis teriiletrdl.
Mindkett6 elldtasa interdiszciplinaris feladat.

Az orbita tumorok diagnosztikdja tobb pilléren nyug-
szik. Nagyon fontos a szemészeti vizsgalat. Az anamné-
zis alapjan mar tdjékozédhatunk a tiinetek keletkezésének
idépontjardl, a korabbi életkor fényképeinek megtekintése
ilyen vonatkozdsban utbaigazitdst adhat. A megtekintés,
az orbita, bulbus koriili szovetek palpacidja jellemzést ad a
tumor helyérdl, tomottségérol, a kornyezé szovetekkel valo
Osszekapaszkodasrdl. A protrusiot kontrollalhatjuk a Hertel
értékeivel. Fontos a bulbus vizsgalata! A visus csokkent az
orbita-csucs szindroméban, a latéideg kompresszidjakor. A
szemfenéken lathaték lehetnek azok a chorioretindlis stridk,
amelyet a daganat bedomboritdsa okoz. Gyakran a szem-
mozgas zavaraibol kovetkeztethetiink a tumor helyére. A
diagnozis biztositasahoz elengedhetetlen a képalkoto elja-
rasok alkalmazdsa. A CT-t a csontos orbita elvaltozasainak,
idegentest jelenlétének, a tumorok lokalizacidjanak meg-
itélésére alkalmazza a szakember. Az MRI inkabb a lagy-
részek, a tumor bulbushoz valé viszonyanak vizsgalatara
alkalmas. Az ultrahang jelentésége az is, hogy a szemész
kezében van, vele vizsgdlat késedelem nélkiil készithets. A
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szemgolyd tiineteinek és az orbita eliilsé harmadaban 1évé
folyamatoknak vizsgélatdra az ultrahang jol alkalmazhato
[4]. Nagyon sok esetben biztos diagndzis csak a biopsziatdl
és a hisztopatologiai vizsgalatoktél varhatd, amelynek
lehet6ségei az immunhisztokémia alkalmazasaval az ut6bbi
id6ben rendkiviil kitagultak.
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