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ДОБРОКАЧЕСТВЕННЫЕ И ЗЛОКАЧЕСТВЕННЫЕ ОПУХОЛИ ОРБИТЫ

Классификация доброкачественных опухолей орбиты


I. Опухоли мягких тканей орбиты



Гемангиома



Гистиоцитома



Лимфангиома


Мезанхимома



Гемангиоэндотелиома

Нейрофиброма



Фиброма



Невринома



Липома



Хемодектома


II. Опухоли зрительного нерва



Менингиома



Глиома


III. Скелетогенные опухоли



Остеома



Хондрома, миксома


IV. Эпителиальные



Аденома слезной железы



Смешанная опухоль слезной железы
Классификация злокачественных опухолей орбиты


I. Опухоли мягких тканей орбиты



Ангиосаркома


Фибросаркома



Липосаркома



Мезенхимома



Ретикулосаркома


Рабдомиосаркома



Нейросаркома


Злокачественная хемодектома


II. Скелетогенные опухоли



Остеосаркома



Хондросаркома


III. Пигментные опухоли



Меланома


IV. Эпителиальные опухоли



Рак из смешанной опухоли слезной железы



Аденокарцинома слезной железы



Цилиндрома слезной железы

Общие клинические признаки опухолей орбиты


Клиника опухоли, локализованной в орбите, зависит от характера опухоли, темпа роста и особенности ее локализации. 


Одним из основных симптомов при развитии опухоли является экзофтальм. Это не относится к тем ситуациям, когда опухоль локализована в передних отделах орбиты или пристеночно. При локализации в мышечной воронке развивается осевой экзофтальм, а при ассиметричном росте или локализации вне мышечной воронки глазное яблоко смещается еще и относительно оси глаза. Пульсирующий экзофтальм имеет место при гемангиомах и нейрофибромах.

 
Другим клиническим признаком является затрудненная репозиция глазного яблока при локализации в ретробульбарной зоне. Репозиция обычно практически невозможна, когда опухоль злокачественна.


Нарушение функции экстраокулярных мышц приводит к птозу, ограничению подвижности в одну или несколько сторон. Полный птоз характерен лишь для злокачественных опухолей, которые инфильтрируют мышцу и парализуют ее сакратительную способность. При инкапсулированных опухолях имеет место механическое воздействие. Ограничение подвижности, как правило, характеризует позднюю стадию развития доброкачественной опухоли, когда опухоль уже стала больших размеров и механически препятствует движению глазного яблока. При злокачественных опухолях ограничение подвижности глазного яблока может появиться даже до экзофтальма.


У  47% больных опухоли глазницы сопровождаются изменением глазного дна. Как ни при какой другой патологии, удается проследить все стадии развития застойного диска, его атрофию, вторичное вовлечение в процесс сетчатки. У  75% больных падает центральное зрение, у  25% - периферическое. Существует три варианта нарушения периферического зрения при опухолях орбиты:

1)
концентическое сужение на белые и цветные объекты. Возникает при отсутствии контакта опухоли со зрительным нервом ( при инкапсулированных опухолях).

2) 
парацентральная положительная скотома. Возникает при наличии контакта со зрительным нервом.

3)
центральная положительная скотома - при воздействии опухоли на папиломакулярный пучок. Появляется рано, еще до появления экзофтальма.


Кроме этих симптомов, нередко встречается и ряд других:



- боли



- отек век



- анестезия роговицы



- нарушения офтальмотонуса


Наличие отека век и смещение глаза книзу позволяет заподозрить локализацию опухоли под верхней орбитальной стенкой.


Увеличение офтальмотонуса на стороне повреждения наблюдается при злокачественных опухолях и поражении сосудов.

Меланома орбиты.

Описывается в литературе как вторичная опухоль, распространяющаяся в орбиту из глазного яблока. Случаи первичной меланомы орбиты довольно редки.

Опухоль имеет эктопическое происхождение. Морфологически находят все признаки меланомы, чаще веретеноклеточной. Опухоль развивается чаще у женщин в возрасте 40 – 45 лет. Клинически имеет признаки локально растущего инкапсулированного образования. Опухоль растет относительно медленно, видимо, часто метастазирует в регионарные лимфатические узлы. Только морфологическое исследование подтверждает диагноз первичной меланомы орбиты. 

Инструментальное исследование опухолей орбиты
РЕНТГЕНОГРАФИЯ.   Дает четкий диагноз в 42-61% случаев. На рентгенограмме видим затемнение орбиты, истончение костных стенок, увеличение орбиты в размерах, костный дефект при распространении злокачественной опухоли за орбиту.

ТОМОГРАФИЯ. 
Позволяет детализировать результаты рентгенологического исследования.

ОРБИТОГРАФИЯ - введение в мышечную воронку контрастного вещества. Хорошо сочетается с томографией

АНГИОГРАФИЯ

ЭОГРАФИЯ

РАДИОИЗОТОПНОЕ СКАНИРОВАНИЕ

ТЕРМОГРАФИЯ

Лечение доброкачественных опухолей орбиты


Только хирургическое. Чем раньше опухоль удалена и чем точнее выбран операционный подход, тем благоприятнее прогноз. Вид операции зависит от размеров опухоли и ее локализации. Операцию проводять медленно и тупым путем, что позволяет важнейшие структуры орбиты и исключается быстрое падение давления.

Лечение злокачественных опухолей орбиты


В принципе лечение должно быть радикальным, но невсегда возможно иссечь всю опухоль. Этим и продиктована необходимость комбинированной терапии. Для этого используется лучевая терапия и полихимиотерапия до и после операции.


Часто при затрагивании костей приходится делать частичное удаление костей черепа.

ДОБРОКАЧЕСТВЕННЫЕ И ЗЛОКАЧЕСТВЕННЫЕ ВНУТРИГЛАЗНЫЕ ОПУХОЛИ

	Доброкачественные
	Местнодеструирующие
	Злокачественные

	Нейрогенные

	Из клеточных элементов сосудистого тракта

	Невус
	Прогрессирующий невус

Меланоцитома
	Меланома

	Из клеточных элементов оптически деятельной сетчатки

	
	
	Ретинобластома  Ретиноцитома

	Из клеточных элементов оптически недеятельной сетчатки

	Аденома

Эпителиома
	Диктинома

Миома из сфинктора и делятатора радужки
	Злокачественная диктома

Злокачественная аденома

Миобластома

	Мезенхимальные

	Гемангиома
	Гемангиоэндотелиома

Миома цилиарного тела
	


МЕЛАНОБЛАСТОМА РАДУЖКИ

Для меланобластомы радужки характерен медленный рост. Отмечается раннее врастание в угол передней камеры, интраокулярная диссиминация и выход процесса за пределы фиброзной оболочки глаза. 

При микроскопическом исследовании преобладают веретеноклеточные формы меланом, сформированные крупными удлиненными клетками, напоминающими невусные, их цитоплазма заполнена гранулами меланина сферической формы и комплексами меланиновых гранул, но могут быть и беспигментные опухоли. Характерно образование широких пучков взаимно перекрещивающихся волокон.

Характерен выраженный инфильтративный рост, особенно в структуры угла передней камеры, а также интрасклеральное врастание по эмиссариям. Клетки поверхностных, обращенных в переднюю камеру, слоях легко диссоциируют, теряют связи друг с другом, формируя опухолевые эмболы, оседающие на задней поверхности роговицы и в углу камеры.

              Меланобластома преимущественно локализована в нижней половине цилиарного пояса радужки и имеет узловую или смешанную форму роста. Выделяют несколько стадий развития меланобластомы, характеризующие динамику развития опухоли.


ПЕРВАЯ  стадия: опухоль в виде экзофитного образования, возвышающегося над поверхностью и полностью замещающего нормальную ткань. Границы нечеткие. Распыление пигмента на границе здоровой и пораженной ткани. Цвет от коричневого до черного. Иногда чередование сильно и слабопигментированных участков. Рельеф неровный, иногда бугристый. О врастании внутрь радужки свидетельствует изменение зрачковой реакции  и формы зрачка, который теряет круглую форму в области расположения опухоли. При соприкосновением с эпителием роговицы - помутнение. При гониоскопическом исследовании наблюдается атрофия корня радужки, застойные явления в циркулярных и радиальных сосудах.


ВТОРАЯ   стадия: в углу передней камеры опухолевый узел, серповидный пласт клеток по обе стороны от него, экзогенная пигментация. При циркулярной блокаде угла передней камеры - синдром вторичной глаукомы. Формирование узла в цилиарном теле приводит к помутнению экваториальной части хрусталика (контактная катаракта). Возможна люксация хрусталика. Дессиминация опухолевых клеток по передней и задней камерам сопровождается отложением клеточных эмболов на эндотелии роговицы и в углу передней камеры. Также формируются экстрабульбарные пятна и узловые пигментированные разрастания под конъюнктивой.

МЕЛАНОБЛАСТОМА ЦИЛИАРНОГО ТЕЛА

Чаще носит иридоцилиарный и цилиохориоидальный характер. В.М. Шепкалова и соавторы (1965) считают, что форма роста и распространения меланомы  зависит от первичной локализации новообразования. Если опухоль исходит из коронарной части цилиарного тела, то она растет в сторону задней камеры, формируя шаровидный узел. В хориоидею опухоль прорастает в последнюю очередь, так как цилиарная мышца сдерживает рост опухоли. Меланома исходящая из плоской части цилиарного тела, распространяется вперед вдоль волокон меридиональной мышцы. Новообразование легко проникает в супрахориоидальное пространство, а затем в хориоидею.

Меланома из сосудистого слоя цилиарного тела в первую очередь инфильтрирует структуры угла передней камеры и радужку. Меланома из межмышечных отделов цилиарной мышцы, наоборот, прорастает в угол передней камеры позднее, так как циркулярная мышца препятствует росту опухоли. 
Выделяют несколько стадий развития.


ПЕРВАЯ  стадия бессимптомная, только выбухание новообразования в полость передней и задней камер, прорастание в угол камеры, а также в радужку и хориоидею. Как правило, это и приводит больного к врачу. Начинается ВТОРАЯ  стадия.
             Клинически ВТОРАЯ  стадия с локализацией в сосудистом слое выглядит как пигментированное шаровидное или плоское образование, выступающее в заднюю камеру, не вызывающее субъективных ощущений. Отростки цилиарного тела в этом месте сглажены. Прорастание в переднюю камеру в виде расширенного угла передней камеры, обусловленное появлением темной ткани. Вторичная глаукома реже, чем при опухолях, распространяющихся из радужки. При локализации в плоской части цилиарного тела бессимптомная стадия может длиться дольше, причем даже при прорастании в хориоидею субъективных ощущений не возникает. К моменту первого обращения к врачу опухоль достигает больших размеров. Обращение связано со снижением зрения из-за отслойки сетчатки (завеса перед глазом, фотопсии). Кроме того крупные узлы могут смещать хрусталик - астигматизм.


ТРЕТЬЯ  стадия развития меланобластомы связана с распространением процесса за пределы фиброзной капсулы глаза. Прорастание идет главным образом по путям оттока внутриглазной житкости и сопровождается опухолевой инфильтрацией склеры вокруг шлеммова канала и интрасклеральных вен. Второй путь - эмиссарии передних цилиарных сосудов.


ЧЕТВЕРТАЯ   стадия  - генерализация процесса.
Инструментальное исследование меланобластомы радужки и цилиарного тела
УЗ ЭХОГРАФИЯ

РАДИОФОСФОРНОЕ ИССЛЕДОВАНИЕ

ФЛЮОРЕСЦИРУЮЩАЯ  АНГИОГРАФИЯ

Лечение меланобластомы радужки и цилиарного тела

Опухоли этих областей лечат оперативным путем, как правило, с помощью локальной эксцизии. Диффузные иридоцилиарные опухоли, распространившиеся на 2/3 окружности цилиарного тела и сопровождающиеся признаками вторичной глаукомы, не подлежат локальной резекции. Единственный метод - энуклеация. Органосохранные операции возможны при поражении 1/4 -1/5 окружности цилиарного тела.

МЕЛАНОБЛАСТОМА ХОРИОИДЕИ

Это самая частая опухоль увеального тракта

Основная группа больных в возрасте 50 – 60 лет. Незначительное превалирование заболевания у мужчин. В хориоидее меланома располагается большей частью в центрально-височной области.


Стадии развития:


ПЕРВАЯ  стадия – появляется клеточный пролиферат в наружных, обращенных к склере, слоях хориоидеи, соответственно этому участку отмечается скопление мелких клеток с гиперхромными ядрами, а также единичных двуядерных клеток. За счет клеточной пролиферации увеличивается толщина хориоидеи, очаг роста приобретает линзообразную форму, в центральной ее его части сдавливаются и запустевают сосуды хориоидеи. Одновременно появляются дистрофические изменения в пигментном эпителии, стекловидной пластинке, нейроэпителии сетчатки. Опухоль ограничена пределами сосудистой оболочки, стекловидная пластинка и склера интактны. 


ВТОРАЯ  стадия - опухоль инфильтрирует внутренние слои склеры, прорастает стекловидную прастинку. В связи со сдавлением сосудов хориоидеи интенсивно делящимися клетками развивается стаз крови в сосудах по периферии опухолевого узла, ведущий к появлению субретинального белкового выпота, пропитывающего ткань сетчатки и вызывающего формирование в ней кистовидных полостей. Возможны плазмо- и геморрагии. Идет активная опухолевая пролиферация.

В толще опухоли, в ее центральных отделах, нарастают явления некроза, кистовидного размягчения опухолевой ткани, кровоизлияния, что приводит к смещению иридохрусталиковой диафрагмы, блокаде угла передней камеры и зрачка – внутриглазная гипертензия. 


ТРЕТЬЯ  стадия - опухоль прорастает фиброзную оболочку глаза, формирует экстрабульбарный узел и инфильтрирует орбитальную клетчатку.


ЧЕТВЕРТАЯ  стадия - симптоматика первой, второй, третьей стадий с отдаленными гематогенными метастазами в печень, легкие, плевру.

Лечение меланобластомы хориоидеи

ФОТОКОАГУЛЯЦИЯ

КРИОДЕСТРУКЦИЯ

ДИАТЕРМОКОАГУЛЯЦИЯ

БЕТТА-АПЛИКАЦИОННАЯ ТЕРАПИЯ

РЕЗЕКЦИЯ ОПУХОЛИ В ПРЕДЕЛАХ ЗДОРОВОЙ ТКАНИ 
ЭНУКЛЕАЦИЯ
ДОБРОКАЧЕСТВЕННЫЕ И ЗЛОКАЧЕСТВЕННЫЕ ОПУХОЛИ ВЕК,    КОНЪЮНКТИВЫ, РОГОВИЦЫ, СЛЕЗООТВОДЯЩИХ ПУТЕЙ

	
	Доброкачественные
	Местнодеструирующие
	Злокачественные

	 


	Старческая бородавка

Паппилома
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Меланома век.

Заболевают преимущественно женщины в 40 – 50 летнем возрасте.

Меланома в коже век развивается на фоне предшествующих нарушений пигментации, среди которых особое место занимают невусы. Для роста и активизации невуса большое значение имеют травма, инсоляция. У женщин  беременность может стимулировать рост. 

Для ПЕРВОЙ стадии заболевания характерны полушаровидное выбухание новообразования на над уровнем кожи, потеря им обычного рисунка, бугристость рельефа, особенно хорошо заметная при осмотре со щелевой лампой, роговые или геморрагические корочки на поверхности, последующее изъязвление.

Пигментация неравномерная, пятнистая; при интенсивно пигментированных формах по периферии новообразования дифференцируются пигментный ореол или радиальные полоски.

Для развитых форм пигментированной меланомы в области век, достигающих размеров 0,5 – 0,8 см, характерно наличие темного изъязвленного узла, легко кровоточащего при дотрагивании и оставляющего на влажном тампоне темный отпечаток. Цитологическое исследование отпечатков опухоли в этот период обнаруживает атипичные меланобласты.

Меланома метастазирует в регионарные лимфатические и гематогенно генерализуются.

Дифференциальная диагностика должна проводиться со старческой бородавкой, пигментированной базалиомой, ангиомой с кровоизлияниями.

Меланома конъюнктивы.

Источником опухоли чаще всего являются юнкциональные невусы и предраковые меланозы.

Преимущественная локализация новообразования – область лимба, слезное мясцо, реже конъюнктива век, что обусловлено особенностями анатомического строения.

Преимущественный возраст больных 30 – 60 лет. Чаще заболевают женщины в климактерическом периоде. У детей эта опухоль наблюдается редко. Опухоль метастазирует в регионарные лимфатические узлы; при локализации в области слезного мясца возможно раннее распространение процесса в решетчатую пазуху и полость носа.

Меланома конъюнктивы имеет характерную морфологическую картину. Опухоль сформирована чаще крупными округлыми или полигональными клетками с большим пузыревидным ядром, содержащим глыбки хроматина, одно или два ядрышка. Наряду с крупными клетками могут наблюдаться мелкие, величиной с лимфоцит, бедные цитоплазмой, с большим гиперхромным ядром. Возможно преобладание в опухоли веретенообразных элементов с овальными ядрами.. Чаще в меланоме дифференируются в разном соотношении все четыре основных типа меланобластов: круглый эпителиоподобный, полигональный, веретенообразный и лимфоитоподобный.

Содержание меланина в цитоплазме клеток и в межклеточных пространствах само разнообразное – от интенсивно нагруженных, активно продуцирующих пигмент клеток, в которых из-за скопления меланиновых гранул с трудом дифференцируется ядро, до почти беспигментных с единичными включениями. На протяжении одной опухоли могут быть выявлены участки с различной степенью пигментации.

Рост опухоли обычно начинается в пограничной области между эпителием и подслизистым слоем, в так называемой зоне юнкциональной активности, где чаще всего обнаруживаются явления пролиферации меланоцитов. Опухолевые клетки врастают в эпителий, разрушая его, одновременно внедряясь с субэпителиальную ткань. При развитии опухоли из невусов отмечены узловые формы меланомы, тогда как меланомы, возникшие на фоне меланозов, имеют диффузно-плоскостную форму с единичными или множественными узловыми утолщениями. Для обоих типов, начиная с начальных стадий роста, характерна реактивная гиперплазия эпителия с распространением эпителиальных клеток вглубь тканей. Гиперплазия эпителия в ряде случаев может носить папилломатозный характер. В поздних стадиях развития меланомы опухолевые элементы замещают эпителий на значительном протяжении в результате чего возникает кровоточащая язвенная поверхность с некротическими изменениями поверхностных слоев. Сосуды опухоли телеангиоэктатически изменены, стенки их порозны, в просвете сосудов могут определяться клетки новообразования. Плоскостная и узловая формы меланомы по клеточному составу мало отличаются друг от друга.

Клиническая картина пигментной меланомы конъюнктивы достаточно типична. Опухолевые массы чаще всего локализуются в области лимба или слезного мясца и имеют вид неравномерно пигментированных разрастаний, в той или иной степени выстоящих поверхностью конъюнктивы и окруженных сетью расширенных сосудов. При биомикроскопическом исследовании опухоль пестра, желтовато-розовые участки чередуются с интенсивно-коричневыми и почти черными. Сосуды внедряются в толщу новообразования, образуя сеть эктазированных капилляров. Опухоль плотная, ограниченно смещаемая, по периферии ее отмечается пигментный ореол за счет инфильтративного врастания, а также реактивной пигментации нормальных тканей, обусловленной гиперпродукцией тирозиназы.

Меланомы в области лимба нередко распространяются на роговицу, вызывая помутнение ее периферических отделов, имеющее серповидную форму. Возможно изъязвление эпителия над зоной распространения опухоли. Если опухоль растет в сторону слизистой оболочки, она может формировать узел на ножке. Характерным признаком меланомы является контактная пигментация слизистой оболочки век при локализации опухоли в области конъюнктивы глазного яблока – из-за диффузии тирозиназы при смыкании век. Изъязвление опухолевой поверхности сопровождается инфицированием и кровотечением.

Меланомы конъюнктивы, оставленные без лечения, прорастают в орбиту и метастазируют в регионарные лимфатические узлы – подчелюстные, околоушные и шейные.    

Исследование – радиологический и люминесцентный метод и сопоставление их с клинической картиной.

Меланома слезного мешка.  

Составляет 3 – 4% всех его опухолей. Появляется в возрасте 50 – 60 лет. Электронно-микроскопичесое исследование подтверждает сходство меланомы слезного мешка и кожи. 

Клиника характеризуется ранним появлением серозного отделяемого из слезных точек. Вскоре присоединяется симптом «кровавых слез», появляется припухлость в области слезного мешка. Проходимость слезно-носового канала может быть вначале сохранена, но в этот период обращает на себя внимание появление крови в промывных водах. В дальнейшем возможны спонтанные носовые кровотечения. Особенно быстрый рост опухоли отмечается после ошибочно произведенных дакриоцисториностомий (Farkas, Lamberson, 1968).
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