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Purpose: The aim of this report is to present a case of mesectodermal leiomyoma of the ciliary body.

Material and methods: In the left eye of the 15 years old female patient presenting 2 months history of deterioration of visual
acuity a medium-pigmented, dome-shaped tumor at the inferotemporal side was detected. It measured 21.6 mm in base dia-
meter 11.2 mm in thickness and was revealed with imaging techniques such as ultrasound, MRI and orbital radiography. Taking
into consideration all clinical features, despite patients’ young age, malignant melanoma of the ciliary bady was suspected. Due
to the size of the tumor and the impossibility of conducting conservative treatment the globe was eventually enucleated.
Results: The final diagnosis was established on the basis of histopathological microscopic examination and immunohistochemi-
cal stains. The co-expression of muscular (SMA, caldesmon, desmin), as well as neural markers (S-100 protein and synapto-
physin), has been proved.

Conclusions: Mesectodermal leiomyoma of the ciliary body is an extremely rare benign tumor, which originates from neural cre-

sts. It exhibits features of both muscular and neural differentiation.
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Wstep

Migséniak gtadkokomdrkowy ciata rzeskowego (leiomyoma
corporis ciliaris) jest bardzo rzadkim niezto$liwym nowotworem
wewnatrzgatkowym. Klinicznie nowotwdr ten trudno jest odréz-
ni¢ od czerniaka ztosliwego ciafa rzeskowego.

Cel

Celem pracy jest prezentacja przypadku tego guza.

Opis przypadku

W kwietniu 2008 r. z powodu pogorszenia ostro$ci wzroku
odczuwanego od dwéch miesigcy do okulisty zgtosita sie 15-let-
nia pacjentka. Wczesniej nigdy nie byta leczona okulistycznie,
ogbInie cieszyta sie dobrym zdrowiem. Podczas konsultacji
w Poradni Onkologicznej Kliniki Okulistyki i Onkologii Okuli-
stycznej UJ CM w oku lewym stwierdzono obecno$¢ $rednio
ubarwionego, kopulastego guza umiejscowionego w dolnegj
czesci skroni tuz za soczewka oraz pecherzy odwarstwionej
siatkéwki przestaniajgcych réwniez nerw wzrokowy. Ostro$é
wzroku oka prawego wynosita do dali 1,0, a do blizy 0,5; nato-

mezektodermalny mig$niak gtadkokomdrkowy, ciato rzeskowe, guz wewnatrzgatkowy.
mesectodermal leiomyoma, ciliary body, intraocular tumor.

miast okiem lewym pacjentka liczyta palce z odlegto$ci 30 cm.
Warto$ci cisnienia wewnatrzgatkowego wynosity dla obojga
oczu 17 mmHg. Zrenica oka lewego byta nieco szersza i wolniej
reagowata na $wiatto. Odnotowano nadtwardéwkowe naczy-
nia wartownicze po stronie skroniowej. Wykonano dodatkowe
badania obrazowe, RTG oczodotéw, USG i MRI, ktére potwier-
dzity obecno$¢ guza. W badaniu ultrasonograficznym potudni-
kowa $rednica podstawy guza wynosita 19,1 mm, réwnolez-
nikowa $rednica — 21,6 mm, a grubo$¢ guza bez $ciany gatki
ocznej — 11,2 mm (ryc. 1). Obraz kliniczny, pomimo mtodego
wieku pacjentki, budzit podejrzenie czerniaka zto$liwego cia-
ta rzeskowego. Ze wzgledu na duzg $rednice podstawy guza
(> 20 mm) nie kwalifikowat sie on do zabiegu przeztwarddw-
kowej resekcji ani do leczenia zachowawczego metodg bra-
chyterapii. Biorgc pod uwage takze bardzo staba funkcje oka,
zdecydowano o konieczno$ci wytuszczenia gatki ocznej. Zabieg
wykonano 13 maja 2008 r., wszczepiajac jednoczasowo implant
oczodofowy Guthoffa o $rednicy 18 mm. Przebieg zabiegu byt
niepowiktany. Srodoperacyjnie, makroskopowo nie stwierdzono
naciekania $ciany gatki ocznej przez guz. W trakcie ostatniej
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Ryc. 1. Obraz ultrasonograficzny guza w projekcji B.
Fig. 1. B-scan ultrasound image of the tumor.

kontroli we wrze$niu 2008 r. oczodét z wszczepionym implan-
tem Guthoffa byt prawidiowo wygojony, a implant wykazywat
prawidtowg ruchomo$¢ we wszystkich kierunkach.

Materiaty i metody

Usunigta gatka oczna wielko$ci do 24 mm, z litym szarobia-
tawym guzem zlokalizowanym w ciele rzeskowym i przylegajacej
do niego naczyniéwce, zostata utrwalona w 10% roztworze zbu-
forowanej formaliny i przestana do badania histopatologicznego.
Whykonano rutynowe badanie histopatologiczne (barwienie hema-
toksyling-eozyng) oraz odczyny immunohistochemiczne w celu
okre$lenia ekspresji SMA (Smooth Muscle Actin), desminy, kal-
desmonu, biatka S-100, synaptofizyny, HMB-45 oraz Ki-67.

Wyniki

Guz wewnatrzgatkowy byt zlokalizowany w ciele rzesko-
wym i naczynidwce, dochodzit do twarddwki, ale jej nie na-
ciekat. Tarcza nerwu wzrokowego pozostata wolna od nacieku
nowotworu. Guz byt zbudowany z komérek wrzecionowatych,
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Ryc. 2. Obraz mikroskopowy struktury guza, hematoksylina-eozyna,

powigkszenie x 10.

Fig. 2. Light microscopy examination, hematoxylin-eosin, x 10.
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Ryec. 3. 0Odczyny immunohistochemiczne, powigkszenie x 20: (A) Ki-
67 <1%, (B) Smooth Muscle Actin (+++), (C) Kaldesmon
(+++), (D) Desmina (++), (E) Biatko S-100 (ogniskowo +),
(F) Synaptofizyna (ogniskowo +), (G) HMB-45 (-).
Immunohistochemical stains, x 20: (A) Ki-67 <1%, (B)
Smooth Muscle Actin (+++), (C) Caldesmon (+++),
(D) Desmin (++), (E) S-100 protein (focally +), (F) Sy-
naptophysin (focally +), (G) HMB-45 (-).

Fig. 3.

o wyraznych okragtych lub lekko wydtuzonych jadrach, z mier-
nie obfita, jasna, eozynochtonng cytoplazma (ryc. 2). Komoérki
nowotworu ukladaly sie we wzajemnie przeplatajace sie pa-
sma, nie wykazujac przy tym aktywnos$ci mitotycznej mierzonej
ekspresja antygenu Ki-67 (ryc. 3A). W wykonanych odczynach
immunohistochemicznych stwierdzono silnie dodatnie odczyny
w kierunku obecnosci SMA (ryc. 3B), kaldesmonu (ryc. 3C)
i desminy (ryc. 3D), natomiast ogniskowo dodatnie odczyny dla
biatka S-100 (ryc. 3E) i synaptofizyny (ryc. 3F). Odczyn w kie-
runku HMB-45 byt ujemny (ryc. 3G).

Dyskusja

Miesniaki gtadkokomdrkowe struktur oka mogg sie wywo-
dzi¢ z teczéwki, ciata rzeskowego oraz naczyniéwki, przy czym
w 70% lokalizujg sie w ciele rzeskowym (1). Mig$niaki gtadko-
komoérkowe ciata rzgeskowego mogg pochodzié¢ z migénia rze-
skowego lub z pericytéw (2). Najcze$ciej wystepujg u miodych
kobiet, dlatego rozwaza sig zwiazek tych nowotworéw ze zmia-
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nami hormonalnymi (1). Niemniej jednak dotychczas nie wyka-
zano obecnosci receptoréw dla estradiolu i progesteronu (3,4).

W opisywanym przypadku obraz mikroskopowy mozna
okresli¢ jako klasyczny dla migéniaka gtadkokomérkowego,
zblizony do obrazu nowotworéw tego typu zlokalizowanych
poza gatkg oczng. Réznicowanie w kierunku tkanek mig$nio-
wych zostato potwierdzone poprzez wykazanie ekspresji SMA,
ktéra jest typowa dla wszystkich opisywanych w literaturze
przypadkéw mies$niakéw gtadkokomérkowych oraz desminy,
opisywanej w czesci przypadkéw. Ekspresja kaldesmonu, kté-
ry jest réwniez markerem mig$niowym, miata miejsce w Kkil-
ku przypadkach wystepowania mig$niaka mezektodermalnego
(3,4,5). Interesujgce natomiast wydajg sie nietypowe, ogni-
skowo dodatnie odczyny dla markeréw zarédwno takich jak
biatko S-100 (charakterystyczne dla réznicowania w kierunku
komérek pochodzenia nerwowego), jak i synaptofizyna (typo-
wa dla réznicowania w kierunku tkanek nerwowych). Klasycz-
ne migsniaki gtadkokomérkowe ciata rzeskowego nie wykazujg
réznicowania w tych kierunkach. Nowotworem ciafa rzeskowe-
go wykazujgcym dwukierunkowe réznicowanie — w kierunku
mie$ni gladkich oraz tkanki nerwowej — jest mezektodermalny
mie$niak gtadkokomdrkowy.

Termin mesectoderm (ektomezenchyma) odnosi sie do tka-
nek pochodzacych z grzebieni nerwowych, ktdre dajg poczatek
tacznotkankowym strukturom okolicy gtowy i szyi, w tym mie-
$niowi rzeskowemu. Tkanka fgczna pozostatych obszaréw ciata
w wiekszo$ci jest zbudowana z mezodermy, natomiast w obre-
bie glowy i szyi w znacznej czg$ci wywodzi sie z ektomezen-
chymy, poniewaz w tym obszarze nie ma somitéw zbudowa-
nych z mezodermy, a ilo§¢ mezodermy przyosiowe;j jest bardzo
skapa (6). Z prawdziwej mezodermy powstajg tylko migs$nie
gatkoruchowe (zbudowane z migéni prazkowanych) oraz $réd-
btonki naczyn, ktére moga by¢ podiozem do rozwoju klasyczne-
go migsniaka gtadkokomérkowego (7).

Mezektodermalny migs$niak gtadkokomérkowy ciata rzesko-
wego wystepuje niezwykle rzadko i wywodzi sie z ektomezen-
chymy. Dotychczas opisano 24 przypadki wystepowania tego
nowotworu u pacjentéw w wieku 8-80 lat, srednio ok. 30 lat
(4), znacznie czesciej u kobiet (80%) (3). Okreslenie to stosuje
sig do nowotwordéw, ktdrych obraz mikroskopowy nasuwa po-
dejrzenie gangliocytoma, ganglioglioma lub neurilemmoma. Guzy
te sg zbudowane z duzych wielokatnych komérek z owalnymi
jadrami i wyraznymi jagderkami i nikta cytoplazma lub komérek
o ksztaicie wrzecionowatym. Za pomocg metod immunohisto-
chemicznych mozna wykaza¢ obecno$¢ zaréwno markeréw
mig$niowych, takich jak SMA (Smooth Muscle Actin), MSA
(Muscle Specific Actin), desmina, kalponina, kaldesmon, jak
i nerwowych, takich jak biatko S-100 (5,8), NSE (Neuron Spe-
cific Enolase) oraz CD56 (CAM typu neuralnego, a zarazem
marker komérek NK) (4,5). Jednocze$nie zgodnie z konwencijg
nazwa mezektodermalny migsniak gtadkokomérkowy jest stoso-
wana raczej w przypadkach tych nowotwordw, ktérych budowa
przypomina guzy neuralne, a ich prawdziwy charakter zostaje
ujawniony dzieki odczynom immunohistochemicznym czy anali-
zie ultrastruktury w mikroskopie elektronowym. Ostatecznie roz-
réznienie miedzy klasycznym a mezektodermalnym mig$niakiem
gtadkokomérkowym nie ma jednak znaczenia rokowniczego i nie
zmienia postepowania klinicznego.

Klinicznie bardzo trudno jest odrézni¢ migsniaka gtadkoko-
morkowego ciata rzeskowego od czerniaka ztosliwego, ktory
jest najczestszym pierwotnym nowotworem gatki ocznej u do-
rostych. Obecno$¢ migsniaka gtadkokomadrkowego moga suge-
rowac jedynie mtody wiek pacjenta oraz fakt, ze w diafanoskopii
guz nie blokuje przechodzenia $wiatta (9,10,11). Jednak cechy
te spotyka sie tylko w czeéci dotychczas opisanych przypad-
kow. Natomiast wyrazne nadtwardéwkowe naczynia wartow-
nicze, zablokowanie $wiatta w diafanoskopii oraz pulsowanie
naczyh obserwowane w badaniu ultrasonograficznym prze-
mawiajg za czerniakiem zlo$liwym naczyniéwki (12). Czerniak
btony naczyniowej moze réwniez wystepowaé u mtodych oséb,
a amelanotyczne guzy nie blokujg $wiatta w diafanoskopii.

Miesniak gtadkokomérkowy ciata rzeskowego, w przeci-
wienistwie do czerniaka ztosliwego, charakteryzuje sie bardzo
dobrym rokowaniem i nie daje przerzutéw. Opisano do tej pory
jeden przypadek nawrotu mezektodermalnego migéniaka gfad-
kokomdrkowego, co bylo spowodowane niecatkowitg resekcja
(13), a takze jeden przypadek zmiany o charakterze mezekto-
dermalnego migsaka z migsni gtadkich — lejomyosarcoma ciata
rzeskowego (14).

Czynnikiem opdzniajagcym pojawienie sie subiektywnych
dolegliwosci jest peryferyjne potozenie guza. Znaczne rozmiary
miesniakéw gtadkokomérkowych wiagzg sie czesto z miejsco-
wymi uszkodzeniami i powiktaniami, takimi jak odwarstwienie
siatkdwki (co miato miejsce w opisywanym przypadku), pod-
wichnigcie soczewki lub jaskra wtérna (1,8). Zdecydowana
wiekszo$¢ opisanych w literaturze guzéw charakteryzowata sie
znacznie mniejszymi rozmiarami w poréwnaniu z rozmiarami
guza, ktdry rozwinat sie u omawianej przez nas chorej (19,1 mm
x 21,6 mm x 11,2 mm). Mig$niaki charakteryzujg si¢ ponadto
wolnym wzrostem (ekspresja antygenu Ki-67 na poziomie <1%)
i bogatym unaczynieniem (3,4,11).

Whioski

Mezektodermalny migsniak gtadkokomérkowy ciata rze-
skowego jest bardzo rzadkim, trudnym do rozpoznania nowo-
tworem o cechach réznicowania mig$niowego i neuralnego.
Charakteryzuje sie on bardzo dobrym rokowaniem co do zycia,
a jezeli guz zostat dostatecznie wczesnie wykryty, najwiasciw-
szym postepowaniem jest resekcja (1).
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