SYNDROM OMRZNUTYCH
VETIEV RETINALNYCH CIEV

SUHRN:

Autori uvadzajo kazuistiku 20-roéného pacienta s obrazom atypickej bilaterélnej vaskulitidy spojenej
s bilaterélnym makulérnym edémom a poklesom centrélnej zrakovej ostrosti. Na zéklade klinického ob-
razu bola stanovend diagnéza syndrému omrznutych vetiev refindlnych ciev. Pacientovi v spddovej o¢-
nej ambulancii nasadend Sirokospektralna antibiotickd terapia bola ponechand, pricom doslo k postup-
nému zlep3ovaniu zrakovej ostrosti, po nasadeni systémovej kortikoterapie sa stav upravil ad integrum.
Podla autorom znédmych ddajov sa jedné o prvy diagnostikovany pripad syndrému omrznutych ve-
tiev v Slovenskej republike.
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SUMMARY:
Frosted Branch Angiitis Syndrome

The authors present a case report of a 20-year-old patient with an atypical clinical picture of bilate-
ral vasculitis associated with bilateral macular oedema and decrease in visual acuity. On basis of
the clinical picture, frosted branch angiitis was diagnosed. The patient was instructed to continue the
broad-spectrum antibiotic therapy prescribed by an ophthalmic practitioner of the appropriate cat-
chment area. The visual acuity progressively improved and after application of systemic corticostero-
id therapy the patient’s health state improved completely.

According to the author’s knowledge, this is the first diagnosed case of frosted branch angiitis in the

Slovak Republic.
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Obojstrannt vaskulitidu u 6-roéného ja-
ponského chlapca popisali r. 1976 lto so
spolupracovnikmi. Klinicky obraz vaskuliti-
dy pripominal omrznuté vetvy stromov,
preto autori pouzili ndzov frosted branch
angiitis [1]. Toto ochorenie na Slovensku
doposial popisané nebolo. V Ceskej re-
publike Rihové a kol. r. 2004 prvy krét po-
pisujl toto ochorenie a navrhli ndzov synd-
rém omrznutych vetiev retindlnych ciev [2].

Syndrém omrznutych vetiev retindlnych ci-
ev sa klinicky manifestuje prednou uveitidou,
vitritidou a vaskulitidou. Vetvy retindlnych ci-
ev s0 obalené zapalovym infiltratom od ter-
&a zrakového nervu (TZN) az do periférie,
a to &astejsie vény ako artérie. Pri vy3etreni
fluoresceinovou angiografiou (FAG) s6 pri-
tomné znémky neskorého presakovania z ci-
ev, dle bez znizeného prietoku krvi alebo
znémok cievnej oklizie. V neskorych 3tédi-
éch boli u niekforych pacientov pozorované
v periférii sietice geografické atrofické l¢-
zie. V&&ina autorov uvédza velmi dobry lie-
&ebny efekt po celkovo podanych kortikoste-

roidoch. Syndrém omrznutych vefiev retindl-
nych ciev postihuje najéastejsie mladych
zdravych jedincov. Niektori z nich prekonali
chripkové ochorenie niekol'ko tyzdiiov pred
ocnymi fazkostami [1].

Kleiner (1997) upozornil na fakt, Ze po-
dobné oéné ndlezy ako u syndrému omrz-
nutych vetiev retindlnych ciev sa mézu vysky-
tovat aj u pacientov so systémovou alebo he-
matologickou chorobou, u imunokompetent-
nych alebo imunodeficitnych jedincov v spo-
jeni s infekciou, najcastejsie virusovou [3].

Ak je infiltrécia ciev spdsobend malig-
nymi bunkami pri lymféme alebo leukémii,
ide o syndrém podobny omrznutym ve-
tvém. Ak je ndlez prejavom imunokomple-
xovej vaskulitidy spésobenej virusovou in-
fekciou alebo autoimunitnou chorobou,
ochorenie sa nazyva sekundarna vaskuliti-
da s omrznutymi vetvami. Ak etiologicky
agens nie je dokdzany, ide o akdtnu idio-
patické vaskulitidu s omrznutymi vetvami
[4]. V tomto pripade je vaskulitida spéso-
bend imunitnymi pochodmi zaprig¢inenymi
doposial nejasnymi stimulmi.

V nasej praci uvédzame kazuistiku pa-
cienta s klinickym obrazom syndrému
omrznutych vetiev retinélnych ciev.
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KAZUISTIKA

Zdravy 20-roény muz prekonal v polovi-
ci decembra 2008 virusové ochorenie hor-
nych dychacich ciest. Po 4 tyzdioch, v po-
lovici janudra 2009 bol vysetreny pre 3 dni
trvajice obojstranné zhorenie videnia
v ambulancii spadového oftalmoléga. Spé-
dovy oftalmolég stanovil pracovnt diagné-
zu obojstrannd difdzna retinitida nejasnej
etiolégie a pacientovi doporuéil nasledo-
vni terapiu: celkovo Rovamycin 3 MIU
a 12 hodin 1 tableta (tbl.), Tebokan 3-krét
denne 1 thl., lokdlne do obidvoch o&i Unic-
lophen kvapky (gtt.) 5-krat denne. Pre ne-
obvykly o¢ny ndlez a diagnostické doriese-
nie pacientovi bolo doporu¢ené na dalsi
defi vy3etrenie na Oc¢nej klinike JLF UK
a UN v Martine.

Pacient bol vy3etreny 16. janudra v am-
bulancii Oénej kliniky JLF UK a UN v Mar-
tine.

Osobné anamnéza 20-roéného muza
az na aktuélny pokles vizu a virézu pred 4
tyzdiiami bola negativna. Student vojen-
skej akadémie absolvoval pravidelné zdra-
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Obr. 1 Pravé oko pacienta pri prijati.
Zépalové infiltraty okolo vetiev retindlnych ciev,
TZN pri hornom a dolnom péle mierne zmaza-
nych hranic. NKZO: 6/18.

Obr. 2 Lavé oko pacienta pri prijati.

Zépalové infiltréty okolo vetiev retindlnych ciev,
TZN pri hornom a dolnom péle mierne zmaza-
nych hranic, s refindlnymi hemordgiami v cent-

re makulérnej krajiny. NKZO:6/18

votné prehliadky (vratane oéného vysetre-
nia) v predchorobi bez patologického né-
lezu. V rodinnej anamnéze sme nezazna-
menali zavaznejiie oéné ani systémové
choroby.

Z o&ného hladiska nemal doteraz ziad-
ne oéné problémy. Pri prvom vysetreni
v nadej ambulancii, naturdlny vizus bila-
terélne 6/38, naijlepsia korigovand cent-
ralna zrakové ostrost (NKZO) bilaterdlne
6/18. Vnitrooény tak v norme (12 a 13
mmHg). Obojstranne na prednom seg-
mente boli mierne znédmky prednej uveiti-
dy (drobné negranulomatézne precipitaty
na endoteli rohovky, v prednej komore
bunky), zrenice boli volné, bez Zadn)’lch
synechii, SoSovky ¢&ire. Sklovec bol jemne
skaleny, TZN edematézny, makularna
krajina edematézna, v klinickom obraze
dominovali zépalové infiltraty okolo veti-
ev refindlnych ciev sprevadzané retinalny-
mi hemordgiami (obr. 1, 2).

Pri vy3etreni optickym koherentnym to-
mografom (OCT) (Stratus, Zeiss) foveolar-
na kontira bola zachovand, neuroretina
v oblasti fovey zhrubnutd, elevovand,
s pritomnymi nonreflektivnymi cystoidny-
mi priestormi. Hribka foveoly vpravo 507
um, vlavo 552 um (obr. 3).

Pri vysetreni sme urili pracovnt diag-
nézu syndrém omrznutych vetiev retindl-
nych ciev a pacienta hospitalizovali. Dal-
Sie laboratérne a celkové vysetrenia sme-
rovali k uréeniu konkrétneho typu syndré-
mu a k vylégeniu alebo potvrdeniu infeke-
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Obr. 3 OCT nélez pacienta pri prijati.
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Zachovand foveoldrna kontira, neuroretina v oblasti fovey elevovand, s cystoidnymi nonreflektivny-
mi priestormi. Hrobka foveoly vpravo 507 um, vlavo 552 um.

Obr. 4 Pravé oko pacienta v 4. defi hospitali-
zécie.

Zépalové infiltraty redukované, hemorégie &i-
astoéne zrezorbované.

Obr. 5 Lavé oko pacienta v 4. dei hospitali-
zdcie.

Zépalové infiltraty takmer zresorbovang, he-
mordgie Ciastoéne zresorbované.

nej etiolégie vaskulitidy, pripadne jeho
spojenia s hematologickym alebo inym
celkovym ochorenim.

Na zéklade faktu, Ze infiltraty okolo ve-
tiev retindlnych ciev sa nevyskytovali jed-
nostranne, ale obojstranne a vy3etrenie
krvného obrazu a diferenciélneho krvné-
ho obrazu bolo v rémci fyziologickych
hodnét, infiltraciu ciev malignymi bunka-
mi sme vyld¢ili uz v def prijatia. Neslo
o hematologické ochorenie, ale o imuno-
komplexovi vaskulitidu, bez dokézaného
etiologického agens. Napriek tomu, ze
va&ina autorov [1, 3, 5,8, 10, 11, 12]
uvédza u tejto klinickej jednotky zlepsenie
klinického obrazu a vizu po periokularne
a celkovo podanych kortikoidoch, pre
mozné ovplyvnenie vysledkov prietokovej
cytometrie sme kortikoterapiu nasadili az
v 4. defi hospitalizécie (pri zlepsovani né-
lezu aj bez kortikoterapie).

Pri prijati sme k lie¢be nasadenej spé-
dovym oftalmolégom, (Rovamycin 3 MIU
4 12 hod. 1 tbl., Tebokan 3-krét denne 1
tbl., lokélne do obidvoch o¢i Uniclophen
gtt. 5-krét denne), pridali Ibalgin 400 mg
3-krat denne 1 thl. a Ascorutin 3-krét den-
ne 2 drg. Uz poas prvych dni sledovania
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Obr. 6 OCT snimky pacienta v 4. defi hospitalizacie.
Pokles edému vo foveole vpravo o 215 um, vlavo o 259 um.

sa najlepsia korigovand centrélna zrakové
ostrost a nélez na o&nom pozadi vyrazne
zlepsovali. V' 4. defi hospitalizacie, este
pred nasadenim kortikoterapie, sa NKZO
obojstranne zlepsila na 6/12, zépalové in-
filtraty takmer Gplne vymizli, hemorégie sa

Obr. 7 Pravé oko pacienta na prvej kontrole
po prepusteni.

TZN ohraniceny, ruzovy, bez edému, zépalové
exsuddty aj hemordgie Gplne vymizli, nariase-
nie lamina limitans inferna, v oblasti foveoly
jemnd atrofia RPE.

Ciastoéne zresorbovali (obr. 4, 5). Edém vo
foveole vpravo poklesol o 215 um, viavo
0 259 um. (obr. 6).

Napriek ¢iastoénému zlepseniu oéného
nélezu sme plénované zahdijenie kortiko-
terapie po odbere vzorky krvi na vysetre-
nia prietokovou cytometriou a fagocytar-
nej aktivty v 4. de# hospitalizacie zreali-

zovali. Poéas troch dni sme intravenézne
aplikovali  Solumedrol v dévke 250
mg/den. V kortikoterapii sme pokracova-
li Prednizonom 1 mg/kg/def, po Gprave
objektivneho o¢ného ndlezu sme dévky
Prednizonu v 7. def postupne zaéali zni-

Obr. 8 Lavé oko pacienta na prvej kontrole
po prepusteni.

TZN ohraniceny, ruzovy, bez edému, zépalové
exuddty aj hemordgie Uplne vymizli, v makule
nariasend lamina limitans interna, v oblasti fo-
veoly jemné atrofia RPE.

Yovat o 10 mg kazdé 3 dni na udrziava-
ciu davku 10 mg ob de#, celkovo po do-
bu 2 mesiacov. Pocas liecby kortikoidmi
sme nezaznamenali Ziadne vedlajsie ne-
Ziaduce G¢inky alebo komplikécie.
Vysledok elektroforézy bielkovin v sére,
imunochemické vy3etrenie, vy3etrenie pri-
etokovej cytometrie, fagocytarnej aktivity
a quantiferonovy fest vyliéili poruchu imu-
nity. Reumatoidny faktor, antinuklearne
protilatky (ANA) a protilatky proti cyto-
plazme neutrofilov (ANCA), sérologické
vysetrenie protilatok proti boréliém, my-
koplazmam, yersiniém, virusu herpes sim-
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Obr. 9 OCT nélez pacienta na prvej kontrole po prepusteni.
Fyziologicky nélez, neuroretina bez edému, bez cystoidnych nonreflektivnych priestorov & mikro-

cystickej prestavby.

CESKA A SLOVENSKA OFTALMOLOGIE 5/ 2014

203



plex (HSV), virusu herpes zoster (HZV),
cytomegalovirus (CMV), virusu Epsteina-
Barrovej (EBV), rubeola a VDRL boli ne-
gativne.

V rémci diferenciélnej diagnostiky na
vyligenie sarkoidézy realizované RTG vy-
Setrenie hrudnika, pneumologické vy3etre-
nie a vyetrenie celulérneho imunostatusu
z bronchoalveoldrnej lavaze na doporuce-
nie pneumoléga boli viak tiez negativne.

Pozitivne boli protilatky triedy IgA
a IgG proti Chlamydii trachomatis. Preto
bol konzultovany infektolég, ktory napri-
ek douzivanému Rovamycinu este raz do-
poruéil preliecenie pacienta Deoxymykoi-
nom v davke 100 mg 2-krét denne.

Na prvej kontrole po prepusteni 9. 2.
2009 bola NKZO obojstranne 6/4, predny
segment bol fyziologicky, bez znédmok z4-
palu, sklovec ¢iry, TZN ohraniceny, ruzovy,
sietnicové cievy bez znamok vaskulitidy, ex-
suddty Gplne zresorbovang, len v oblasti fo-
veoly jemnd atrofia retindlneho pigmento-
vého epitelu (RPE), v celej makule nariasena
lamina limitans interna, ostatny nélez bez
patolégie, hemordagie Gplne vstrebané (obr.
7, 8). Podla OCT snimkov foveolarna kon-
tora je pritomnd, nie su pritomné cystoidné
nonreflektivne priestory, ani nie je pritomna
mikrocystické prestavba neuroretiny (obr.
9). Na dalsej kontrole o pol roka pacient je
subjektivne bez o&nych fazkosti, korigova-
nd zrakovd ostrost obojstranne 6/4, lokdl-
ny ndlez bez zmeny.

DISKUSIA

Po prvy krét bol syndrém omrznutych ve-
tiev retindlnych ciev v r. 1976 pozorovany
v Japonsku [1]. Najvéesi podiel pacientov
maij0 Japonci (75 %). Do roku 1988 s touto
diagnézou nebol mimo Japonska zazna-
menany Ziadny pacient [5]. Nami uvédzo-
ny pacient je prvym popisanym pripadom
na Slovensku. Ochorenie obvykle postihuje
mladsich inak zdravych jedincov.

Walker r. 2004 udéva charakteristickd
bimodélnu distribiciu s jednym vrcholom
v detskom veku a druhym v tretej dekéde
Zivota [5]. Najmladsi pacient, u ktorého bol
diagnostikovany syndrém omrznutych veti-
ev retindlnych ciev, mal 2 roky [8] a naj-
starsi 42 [10]. V poéte pripadov je vyrazné
prevaha Zien (61 %) ku po&tu muzov
(39 %). Né3 pacient bol muz, mal 20 rokov
a okrem toho, ze asi mesiac pred prvymi
priznakmi zhorseného videnia prekonal
chripkové ochorenie, sa na ni¢ nelieil.

Najéastejsie sa vyskytujicim sympté-
mom syndrému omrznutych vetiev refindl-
nych ciev je subakitna strata zraku. Zra-

kové ostrost méze byt znaéne znizend,
dokonca na vnimanie svetla. Takmer 75 %
pacientov popisanych pripadov malo bila-
terélne postihnutie. Typicky syndrém omrz-
nutych vetiev retindlnych ciev ma népadny
zékladny obraz, bilaterélna retindlna va-
skulitida s perivaskularnym exsudatom,
s obrazom omrznutych vetiev. Vetvy reti-
nélnych ciev so obalené od teréa zrakové-
ho nervu az do periférie, a to castejsie vé-
ny ako artérie. Niekedy si pritomné aj in-
traretinélne hemordgie, mierna az stredné
uveitida a vitritida. Podla rozsahu ochore-
nia byva pritomné aj presiaknutie makuly
a edém teréa zrakového nervu. Na zdkla-
de literérnych Gdajov sa domnievame, ze
né3 pacient spliial kritéria syndrému omrz-
nutych vetiev retndlnych ciev.

Pri vy3etreni fluoresceinovou angiogra-
fiou (FAG) st obvykle pritomné znamky
neskorého presakovania z ciev, ale bez
znizeného prietoku krvi alebo znémok
cievnej oklizie. My sme v akdtnej faze
ochorenia FAG vysetrenie z technickych
pricin nerealizovali.

12] uvédza velmi dobry liecebny efekt po
celkovo podanych kortikosteroidoch. Ka-
doya a kol. [6], Isobe a kol. [7], Browning
a kol. [9], Yoshida a kol. [13], Narita
a kol. [14], Vander a kol. [15] a dalsi viak
na zéklade svojich skisenosti vyjadrili po-
chybnosti o vyzname kortikosteroidov
u fejto choroby. Browning [9] popisal jed-
nostranny miernu formu frosted branch
periphlebitis u 28-roénej zdrave| Zeny.
K regresii papilitidy a vaskulitidy doslo po
subkonijunktivélnej injekcii 30 mg Triamci-
nolonu. Vander a kol. [15] popisujd Ustup
vaskulitidy len po lokélnej liegbe kortikos-
teroidmi. U ndsho pacienta sme zazna-
menali rychle zlepsovanie zrakovych
funkcii a objektivneho nélezu este pred
zaéatim kortikoterapie. Pacient celkovo
vzival antiflogistiké a antibiotiké. Boli zi-
stené pozitivne protilatky triedy IgA a IgG
proti Chlamydii trachomatis. Rovamycin
doporugeny spadovym oftalmolégom mo-
hol byt G&inny. Po douZivani Rovamycinu
na doporuéeni infektoléga bol pacient es-
te prelie¢eny Deoxymykoinom.

Obraz vaskulitidy s klinickym obrazom
omrznutych vetiev retinalnych ciev bol po-
pisany aj u pacientov s celkovou choro-
bou. Ridley a kol. [16] r. 1992 na zdkla-
de vy3etrenia vzorky sklovca urili diag-
nézu velkobunkového vnitrooéného lym-
fomu. Kim a kol. [17] popisali jednostran-
ny obraz tohto syndrému u 18-ro¢ného
pacienta s akdtnou lymfoblastickou leuké-
miou. Quillen a kol. [18] u 37-roéného
muza s Crohnovou chorobou. Jokhura
a kol. [19] u pacientky s aseptickou me-
ningitidou. Celkovo podané kortikoidy

priaznivo ovplyvnili oéné aj neurologické
priznaky.

Dalsie préce poukézali na moznd su-
vislost medzi retinalnou vaskulitidou a in-
fekenou etiolégiou. Grécki autori [20] do-
kézali u 30-roéného muza s vaskulitidou
s omrznutymi vetvami v prednokomorovej
tekutine HSV2 metédou PCR.

Recidivy ochorenia zatial’ neboli popi-
sané.

Od nésho pacienta, ktory pracuje v sg-
Easnosti v zahranici, nemdme informécie
o celkovych alebo oénych problémoch.

Podla dostupnych Gdajov prognéza nie
je vzdy priazniva. Kleiner a kol. [4] popi-
sujU u jedného pacienta s frosted retina
periphlebitis vznik disciformnej jazvy. Po-
pisali tiez neskoré komplikécie, neovasku-
larizécie ako nésledok venéznej okluzie
a u jedného pacienta zaznamenali trhlinu
sietnice, s abléciou zadnej sklovcovej
membrény s adhéziou k sietnici. Ito a kol.
[1] popisuji atrofiu TZN.

Z doposial publikovanych préc je zrej-
mé, ze klinicky obraz retinalnej vaskuliti-
dy s omrznutymi vetvami méze byt spdso-
beny réznymi chorobami. Na tento fakt
upozornil r. 1997 Kleiner [3]. Na zdklade
literarnych Gdajov sa domnievame, e
u nésho pacienta i3lo o sekundérnu va-
skulitidu s omrznutymi vetvami, s pozitivi-
tou sérologie na Chlamydia trachomatis.

ZAVER

Presnd prig¢ina syndrému omrznutych
vetiev retindlnych ciev nie je zndma. Ty-
picky zaciatok po multifaktoridlnej pro-
dromélnej chorobe vedie k domnienke, Ze
ide o hypersenzitivnu reakciu na rézne in-
fekené agensy, ktoré mézu iniciovat vznik
syndrému omrznutych vetiev retindlnych
ciev cestou tvorby imunokomplexov. Tento
fakt u pacientov s tazkou poruchou cent-
rélnej zrakovej ostrosti podporuje indika-
ciu systémovej kortikoterapie. Pretoze vy-
sledky centrélnej zrakovej ostrosti u pa-
cientov s alebo bez systémovej kortikote-
rapie nie sU jasné, doposial neboli stano-
vené kritéria pre liecbu kortikoidmi u pa-
cienta so syndrémom omrznutych vetiev
retinélnych ciev. Syndrém omrznutych ve-
tiev retindlnych ciev je nuiné povaZovaf za
klinicky o¢ny syndrém, alebo klinicky pri-
znak celkového ochorenia. Ku pacientovi
s tymto ochorenim je nutné pristupovat in-
dividudlne a pétrat po moznej pricine.

Do stanovenia etiolégie ochorenia je
nutné zvazovat spdsob lie¢by na zdklade
zévaznosti poklesu centrdlnej zrakovej
ostrosti a tiez klinického obrazu.
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