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ÚÚVVOODD

Akutní zadní multifokální plakoidní pig-
mentová epiteliopatie (APMPPE) je vzácné
onemocnûní, které postihuje hlavnû mlad‰í
jedince (mezi 20. a 30. rokem vûku) bez
ohledu na pohlaví. Poprvé bylo popsáno
Gassem v roce 1968 [6]. V 30–50 % pfií-
padÛ oãním projevÛm pfiedchází chfiipkové
onemocnûní [5, 7, 8].

K pfiíznakÛm APMPPE patfií akutní zhor-
‰ení zraku, spojené s centrálními a para-
centrálními skotomy. Zhor‰ení vidûní je ob-
vykle oboustranné, ale mÛÏe b˘t asymetric-
ké. Druhé oko b˘vá postiÏeno následnû bû-
hem nûkolika dní aÏ t˘dnÛ.

Ve vût‰inû pfiípadÛ se zraková ostrost
vrátí k pÛvodním hodnotám bûhem 3–6
t˘dnÛ, ale zlep‰ení mÛÏe trvat i del‰í dobu,
aÏ 6 mûsícÛ [7]. Recidivy jsou vzácné a ob-
vykle se vyskytují v prÛbûhu 6 mûsícÛ od
prvního záchytu.  Vzhledem k existující
souvislosti mezi tímto onemocnûním a HLA-
B7 a HLA-DR2 pozitivitou je moÏné pfied-
pokládat, Ïe existuje genetická predispozi-

ce. Akutní zadní multifokální plakoidní pig-
mentová epiteliopatie mÛÏe b˘t spojená
s celkov˘mi infekcemi (napfiíklad plicní tu-
berkulóza, skupina streptokokov˘ch infekcí
a borelióza) i s neinfekãními nemocemi,
vãetnû Wegenerovy granulomatózy, ery-
thema nodosum, polyarteritis nodosa, tyre-
oiditidy, ulcerózní kolitidy, vaskulitidy moz-
kov˘ch cév, skleritidy a episkleritidy [12].

KKAAZZUUIISSTTIIKKAA

MuÏ ve vûku 21 let byl pfiijat na Oãní
kliniku Fakultní nemocnice Hradec Králové
pro zhor‰ení vidûní pravého oka. Z ana-
mnézy vypl˘vá, Ïe pfied 4 t˘dny prodûlal
chfiipku. Celkovû se s niãím neléãil, pravi-
delnû Ïádné léky neuÏíval. Pfiedchozí oãní
anamnéza byla bez pozoruhodností. 

Oãní obtíÏe pozoroval tfii dny, vnímal
postupnû se zvût‰ující ãernou skvrnu
v centru zorného pole pravého oka.
Vstupní zraková ostrost pravého oka by-
la 1,5/50, korekce nelep‰ila. Zraková

ostrost levého oka byla 6/6 naturálnû.
Na endotelu rohovky vpravo jsme pozo-
rovali ojedinûlé precipitáty, v pfiední ko-
mofie tyndalizaci 1+ a ve sklivci ãetné
prá‰kovité zákalky. Terã zrakového nervu
byl ohraniãen˘, rÛÏové barvy, na sítnici
podél cévních arkád bylo mnoÏství Ïluto-
bûlav˘ch loÏisek, nûkterá s pigmentov˘mi
shluky, v centrální krajinû byl pfiítomen
v˘razn˘ edém (obr. 1). Na levém oku byl
nález na pfiedním segmentu pfiimûfien˘
vûku, na oãním pozadí dominovala Ïlu-
tobûlavá loÏiska podél cévních arkád,
v centrální krajinû tfii bûlavá loÏiska
v horní ãásti makuly (obr. 2).  Optická ko-
herenãní tomografie (OCT) (Zeiss Cirrus)
centrální krajiny oka pravého ukázala se-
rózní ablaci neuroretiny, nález volné te-
kutiny mezi neuroretinou a retinálním
pigmentov˘m epitelem (RPE), hyperrefle-
tivní zánûtlivé loÏisko ve vrstvû zevních
a vnitfiních fotoreceptorÛ (IS/OS) a edém
neuroretiny (obr. 3). Centrální retinální
tlou‰Èka (CRT) byla 648 μm. Na levém oku
jsme na OCT zjistili 3 hyperrefletivní loÏis-
ka ve vrstvû IS/OS fotoreceptorÛ. Centrální
retinální tlou‰Èka byla 230 μm (obr. 4).
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SUMMARY
Acute Posterior Multifocal Placoid Pigment Epitheliopathy – Case Report

Acute posterior multifocal placoid pigment epitheliopathy (APMPPE) affects individuals between 20
to 30 years of age and ocular manifestations are often preceded by flu-like illness. Symptoms of the
disease include acute vision decrease associated with central and paracentral scotoma. Impairment
of vision is usually bilateral, but may be asymmetric. We report the case of a man at the age of
twenty-one, who was treated for APMPPE. Due to the involvement of the macula, low visual acuity
and related immunogenetic predisposition (HLA-B27 positivity) was recommended corticosteroid
therapy with a good therapeutic effect.
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Obr. 1  Pravé oko. Podél cévních arkád mnoÏství Ïlutobûlav˘ch loÏisek,
edém v centrální krajinû sítnice.

Obr. 2  Levé oko. Podél cévních arkád mnoÏství Ïlutobûlav˘ch loÏisek,
v centrální krajinû tfii bûlavá loÏiska v horní ãásti centrální krajiny sítnice.

Obr.  3 OCT centrální krajiny oka pravého. Serózní ablace neuroretiny,
hyperreflektivní zánûtlivé loÏisko v úrovni vrstvy IS/OS fotoreceptorÛ, edém
neuroretiny. 

Obr.  4  OCT centrální krajiny oka levého. Tfii hyperreflektivní loÏiska ve
vrstvû IS/OS fotoreceptorÛ.

Obr.  5 FAG oka pravého.  Hypofluorescence loÏisek bûhem úvodní fáze
FAG.

Obr. 6   FAG oka pravého. Spl˘vající hyperfluorescence aktivních loÏisek,
hyperfluorescence window defektÛ RPE v místû jiÏ neaktivních pozánûtli-
v˘ch lézí.
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Obr. 7 Pravé oko. PÛvodní aktivní loÏiska na sítnici se postupnû ohraniãu-
jí a ãásteãnû pigmentují. Makulární edém se vstfiebával.

Obr. 8  Levé oko. PÛvodní aktivní loÏiska na sítnici se postupnû ohraniãují
a ãásteãnû pigmentují.

Obr. 9  OCT centrální krajiny oka pravého. Edém neuroretiny v centrální
krajinû vymizel, foveolární deprese vytvofiena, poãíná atrofie.

Obr. 10  Auto-fluorescenãní fotografie oãního pozadí oka pravého. LoÏis-
ka atrofie RPE, dysgrupace pigmentu v postiÏen˘ch oblastech.

Obr. 11  Auto-fluorescenãní fotografie oãního
pozadí oka levého. LoÏiska atrofie RPE, dys-
grupace pigmentu v postiÏen˘ch oblastech.

JiÏ na zaãátku první minuty fluores-
cenãní angiografie (FAG) jsme pozorova-
li hypofluorescenci v místû loÏisek (obr. 5),
která postupnû pfiecházela ve spl˘vající
hyperfluorescenci. Pozánûtlivá loÏiska
mûla charakter negradující hyperfluores-
cence „window“ defektÛ RPE (obr. 6).

Na základû objektivního nálezu
a anamnézy pacienta byla stanovena
diagnóza APMPPE oboustrannû s pfieva-
hou vpravo. Byly provedeny základní
krevní a cílené revmatologické odbûry
vãetnû HLA typizace. Zjistili jsme vy‰‰í
hodnoty CRP 73,5 mg/l a HLA B-27 po-
zitivitu, ostatní hodnoty byly v normû.
Vzhledem k postiÏení centrální krajiny,
nízké zrakové ostrosti a související imu-
nogenetické predispozici (HLA-B 27 po-
zitivita) byla doporuãena kortikosteroid-
ní léãba – celkem 3 intravenózní pulsy
Methylprednisolonu 500 mg po dobu tfií
dnÛ, dále bylo pokraãováno v perorál-

ním uÏívání Prednisonu 60 mg/den
s postupn˘m sniÏováním dávky po dobu
7 dní. Pfii nastavené terapii do‰lo k sub-
jektivnímu i objektivnímu zlep‰ení nále-
zu na obou oãích. Zraková ostrost pra-
vého oka se zlep‰ila na 6/24, u levého
oka zÛstala zachována 6/6. Na oãním
pozadí oboustrannû po 6 dnech od na-
sazení léãby se pÛvodnû aktivní loÏiska
postupnû ohraniãují a ãásteãnû pigmen-
tují (obr. 7, 8). Optická koherenãní to-
mografie centrální krajiny pravého oka
(obr. 9) ukazuje zlep‰ení stavu, edém
neuroretiny v centrální krajinû vymizel,
foveolární deprese se vytvofiila, CRT 164
μm. Na auto-fluorescenãním snímku sít-
nice jsou oboustrannû patrná loÏiska at-
rofie RPE a hrub˘ch pigmentov˘ch zmûn
v postiÏeních oblastech (obr. 10, 11).
Dal‰í sledování v˘voje onemocnûní ne-
bylo moÏné, protoÏe pacient se nedosta-
vil na plánovanou kontrolu. 
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Tab. 1. * Diferenciální diagnostika ãastûji se vyskytujících syndromÛ bíl˘ch teãek.

APMPPE Birdshot chorioretinopathy Difuzní jednostranná 
subakutní neuroretinitida

Vûk (rokÛ) mladí dospûlí (20-50) stfiední vûk (40-60) variabilní 
Pohlaví M = Î M < Î M = Î
Jednostranné/oboustranné oboustranné oboustranné jednostranné
Virové onemocnûní +/- - -
Zaãátek pfiíznakÛ náhl˘ nenápadn˘ variabilní
Délka trvání recidiva zfiídka chronick˘ prÛbûh, recidivuje ãasto mûsíce – roky 
t˘dny – mûsíce
Symptomy zamlÏené vidûní, zamlÏené vidûní, zákalky, tûÏká ztráta zraku

skotomy, svûtloplachost ‰eroslepost, svûtloplachost
Vitritida mírná stfiední mírná
Nález multifokální, ploché, Ïluté/bílé ãetné krémové/bílé neostfie aferentní pupilární defekt, edém 

léze na úrovni RPE, které se ohraniãená loÏiska na úrovni RPE, terãe zrakového nervu, shluky 
zmen‰ují bûhem 7-12 dnÛ atrofie terãe zrakového nervu bíle-Ïlut˘ch loÏisek na úrovni RPE, 

ztenãení cév
FAG akutní stadium: hypofl., která normální, mÛÏe se vyskytovat akutní stadium: hypofl., která

pfiechází v hyperfl. postupnû gradující pfiechází v hyperfl., mÛÏe se
rekonvalescence: window hyperfluorescence cév, cystoidní vyskytovat hyperfl. terãe
defekty RPE makulární edém terãe zrakového nervu

Elektroretinografie sníÏení EOG abnormální ERG závaÏné sníÏení ERG
(ERG)/elektrookulografie (EOG) (tyãinky a ãípky)
Následky dysgrupace pigmentu cystoidní makulární edém, atrofie RPE, atrofie terãe

zfiídka neovaskularizace zrakového nervu
HLA HLA-B7, HLA-DR2 HLA-A29 -
Léãba sledování kortikosteroidy pfiímá fotokoagulace 
Prognóza dobrá variabilní ‰patná
Etiologie ? virová ? autoimunitní hlístice: ? Baylisascaris, 

? Ancylostoma
Syndrom mizejících bil˘ch skvrn Multifokální choroiditida Serpiginózní choroidopatie

a panuveitida
Vûk (rokÛ) mládeÏ (20-40) mládeÏ, mÛÏe se vyskytovat u dûtí mládeÏ a stfiední vûk (30-60)
Pohlaví M < Î M < Î M > Î
Jednostranné/oboustranné jednostranné oboustranné oboustranné, asymetrické
Virové onemocnûní +/- +/- -
Zaãátek pfiíznakÛ náhl˘ nenápadn˘ variabilní
Délka trvání t˘dny – mûsíce chronick˘ prÛbûh, recidivuje ãasto chronick˘ prÛbûh, recidivuje ãasto

recidivuje zfiídka
Symptomy zamlÏené vidûní, skotomy, zamlÏené vidûní, zákalky pfied okem, zamlÏené vidûní, skotomy

svûtloplachost ‰eroslepost, svûtloplachost
Vitritida mírná stfiední mírná
Nález krátkozrakost, +/- aferentní krátkozrakost, pfiední uveitida (50%), zóny geografické atrofie

pupilární defekt, malé bílé teãky akutní Ïlutá-‰edá loÏiska, která se RPE v peripapillarní/makulární oblasti, 
na úrovni RPE, bílá/ nahrazují jizvou, +/- edém terãe makulární oblasti, 
oranÏová kresba centrální krajiny, zrakového nervu, cystoidní roz‰ífiení léze smûrem k centru,
+/- edém terãe zrakového nervu, zrakového nervu, cystoidní atrofie RPE a choriokapillarní atrofie
roz‰ífiení slepé skvrny zrakového nervu, cystoidní 

makulární edém
FAG hyperfluorescence na zaãátku, akutní stadium: blokáda fluorescence akutní stadium: hypofluorescence

na konci „staining“ lézí. jednotliv˘ch loÏisek, která pfiechází loÏisek v poãáteãní fázi, na konci 
v hyperfluorescence jejích barvení
rekonvalescence: „window“ 
defekty RPE

Elektroretinografie sníÏení ERG normální ERG normální ERG
(ERG)/elektrookulografie (EOG)
Následky mírné zmûny RPE jizevnaté zmûny na sítnici, atrofie RPE, jizvení, choriokapilární

neovaskularizace atrofie
HLA - - HLA-B7
Léãba sledování kortikosteroidy imunosupresivní léãba, ? antivirotika
Prognóza velice dobrá ‰patná  variabilní
Etiologie ? virová ? virová ? autoimunitní, ? infekãní

(? herpes virus)

* Quillen, D., Davis, J., Gottlieb, J. at al.: The White Dot Syndromes., Am J Ophthalmol, 2004; 137:538–50
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DDIISSKKUUSSEE

Typick˘m nálezem APMPPE na oãním
pozadí jsou mnohoãetná, naÏloutlá loÏis-
ka velikosti pfiibliÏnû 1500–3000 μm, kte-
rá se táhnou od zadního pólu k ekvátoru
oka a jsou lokalizována v úrovni RPE.
V prÛbûhu jednoho aÏ dvou t˘dnÛ se
akutní loÏiska postupnû ohraniãují a obje-
vují se pfiesuny pigmentu rÛzného stupnû
s atrofií RPE. V na‰em pfiípadû jsme kro-
mû typick˘ch známek APMPPE je‰tû za-
znamenali ménû ãast˘ nález iridocyklitidy
a také pfiítomnost zánûtliv˘ch bunûk ve sk-
livci. Jin˘mi ménû ãast˘mi nálezy jsou pe-
riflebitida, centrální okluze retinální Ïíly,
neovaskularizace terãe zrakového nervu,
serózní odchlípení sítnice, retrohyaloidní
krvácení, episkleritida, zánût a otok terãe
zrakového nervu, roz‰ífiení a tortuozita
cév sítnice [1, 2, 7, 8, 9, 12]. 

Etiopatogeneze onemocnûní zÛstává
nejasná. V literatufie je popsáno nûkolik
teorií. Gass pfiedpokládá, Ïe pfiíãinou
onemocnûní je pfiechodná porucha struk-
tury a funkce RPE na podkladû potenciál-
ní virové infekce (edém RPE bunûk, kter˘
blokuje choroidální fluorescenci). Dobrá
prognóza tohoto onemocnûní a rychlé
zlep‰ení zrakové ostrosti tuto teorii pod-
porují. Dal‰í autofii uvádûjí jako primární

pfiíãinu choriokapilární hypoperfuzi se se-
kundárními zmûnami RPE [4]. Pfiíãinou té-
to hypoperfuze mohou b˘t vaskulární
zmûny imunitního pÛvodu, coÏ by korelo-
valo s HLA-B7 a HLA-DR2 pozitivitou
a asociací se systémov˘mi vaskulitidami
u vût‰iny pacientÛ s APMPPE [5]. V na‰em
pfiípadû v akutní fázi onemocnûní pfiítom-
nost hyperreflektivního zánûtlivého loÏis-
ka ve vrstvû IS/OS fotoreceptorÛ na OCT
a nález volné tekutiny mezi neuroretinou
a RPE, podporují spí‰e tuto teorii. Chorio-
kapilární hypo- aÏ nonperfuze vede k is-
chémii choroidey, pak následnû k zmû-
nám RPE, defektÛm vrstvy junkce IS/OS
fotoreceptorÛ a zv˘‰ené permeabilitû cév.
Objektivnû jsme na FAG pozorovali pro-
jev tûchto procesÛ na sítnici jako hypoflu-
orescenci v místû aktivních loÏisek na za-
ãátku FAG, která postupnû pfiecházela ve
spl˘vající hyperfluorescenci.

Akutní zadní multifokální plakoidní pig-
mentová epiteliopatie patfií do heterogen-
ní skupiny onemocnûní, zvan˘ch syndrom
bíl˘ch teãek (white dot syndromes), jejichÏ
klinické nálezy jsme v rámci diferenciální
diagnostiky porovnávali s nálezem u na-
‰eho pacienta (tab. 1) [11].

Vût‰ina autorÛ nedoporuãuje zahajovat
léãbu APMPPE, ale v pfiípadû pfiítomnosti
negativních prognostick˘ch faktorÛ, kter˘mi
jsou postiÏení makuly, nízká zraková ost-
rost, související imunogenetická predispozi-

ce, vûk vy‰‰í neÏ 60 rokÛ pfii první atace,
jednostrann˘ projev onemocnûní a interval
del‰í neÏ 6 mûsícÛ pfied postiÏením druhé-
ho oka, se uÏívání kortikosteroidÛ doporu-
ãuje [3, 10]. V na‰em pfiípadû vzhledem
k postiÏení centrální krajiny, nízké zrakové
ostrosti oka pravého a související imunoge-
netické predispozici (HLA-B 27 pozitivita)
byla doporuãena celková kortikosteroidní
léãba s dobr˘m terapeutick˘m efektem.

ZZÁÁVVĚĚRR

Akutní zadní multifokální plakoidní pig-
mentová epiteliopatie je získané zánûtlivé
onemocnûní, které patfií do heterogenní
skupiny syndromu bíl˘ch teãek. V na‰em
pfiípadû jsme na základû klinického obra-
zu a anamnézy diagnostikovali ménû ãas-
tou formu onemocnûní s postiÏením cent-
rální krajiny a v˘razn˘m poklesem zrako-
vé ostrosti na více postiÏeném oku s do-
provodnou zánûtlivou reakcí na pfiedním
segmentu oka a ve sklivcovém prostoru.
Pfii nasazené intenzivní imunosupresivní
léãbû do‰lo k ústupu zánûtlivé reakce v ce-
lém rozsahu a zlep‰ení zrakové ostrosti.
Neúpln˘ návrat zrakové ostrosti na více
postiÏeném oku souhlasí s trval˘mi zmû-
nami RPE v makule.
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