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SOUHRN

Uvod: Pojem ,pachychoroid” (fecky pachy: tlusty) byl poprvé pouzit Warrowem et al. v roce 2013. Je definovan jako abnormalni a trvaly nardst
tloustky cévnatky > 300 um, ktery je zptsoben dilataci choroidélnich cév Hallerovy vrstvy, zten¢ovanim Sattlerovy vrstvy a vrstvy choriokapillaris.
Metodika: Literarni reSerse zaméfenda na soucasny pohled na onemocnéni pachychoroidniho spektra véetné upiesnéni patofyziologickych teorif
vzniku ,pachychoroidu”.

Vysledky: Predpoklada se, ze ,pachychoroid” ma autozomalné dominantni typ dédi¢nosti. V zavislosti na dalSim plsobeni riznych exogennich
a/nebo endogennich faktor( miize vzniknout pachychoroidni choroba, kterd podle sou¢asnych poznatk(i zahrnuje Sest klinickych jednotek: pachy-
choroidni pigmentova epiteliopatie, centraini serézni chorioretinopatie, pachychoroidni neovaskulopatie, polypoidni choroidaini vaskulopatie, fo-
kalni choroidalni exkavace a peripapilarni pachychoroidni syndrom. V této praci popisujeme klinické pfiznaky a objektivni ndlez fokalni choroidalni
exkavace a peripapilarniho pachychoroidniho syndromu. Soucasna patofyziologicka teorie vzniku pachychoroidnich onemocnéni je zaloZena na
zhorseném vendznim odtoku z cévnatky (,choroidopatie Zilniho pietizeni”) a ztlusténi skléry u oci postizenych pacientd.

Zavér: Pachychoroidni choroby je vhodné zarfadit do diferencialni diagnostiky charakteristickych ryst pozorovanych pii multimodalni zobrazovaci
analyze zmén cévnatky.

Kli¢ova slova: pachychoroid, fokéIni choroidélni exkavace, peripapildrni pachychoroidni syndrom, venae vorticosae, choroidopatie zZilniho pfreti-
Zeni

SUMMARY
CURRENT VIEW OF THE SPECTRUM OF PACHYCHOROID DISEASES. A REVIEW

Introduction: The term "pachychoroid" (greek pachy- [maxu] - thick) was first used by Warrow et al. in 2013. It is defined as an abnormal and permanent
increase in choroidal thickness > 300 um, which is caused by dilatation of the choroidal vessels of the Haller's layer, thinning of the Sattler's layer and
the choriocapillaris layer.

Methodology: Literary research focused on the current view of pachychoroid spectrum diseases, including clarification of the pathophysiological
theories of the formation of "pachychoroid".

Results: It is assumed that“pachychoroid” disease has an autosomal dominant type of heredity. Depending on the further activity of various exogenous
and/or endogenous factors, pachychoroid diseases may appear. According to the current knowledge, the spectrum of pachychoroid disease covers
six clinical entities: pachychoroid pigment epitheliopathy, central serous chorioretinopathy, pachychoroid neovasculopathy, polypoid choroidal
vasculopathy, focal choroidal excavation and peripapillary pachychoroid syndrome. In this study, we describe the clinical symptoms and objective
findings of focal choroidal excavation and peripapillary pachychoroid syndrome. The current pathophysiological theory of pachychoroid diseases is
based on impaired venous outflow from the choroid ("venous overload choroidopathy") and thickening of the sclera in the eyes of affected patients.
Conclusion: Pachychoroid diseases should be included in the differential diagnosis of characteristic features observed during multimodal imaging
analysis of choroidal changes.

Key words: pachychoroid, focal choroidal excavation, peripapillary pachychoroid syndrome, venae vorticosae, choroidopathy of venous congestion
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uvoD choroidalni tloustky na hodnotu >300 um [1]. Na za¢atku
roku 2019 Cheung et al. navrhl, ze do spektra pachycho-

V roce 2013 Warrow et al. zaved| termin ,pachycho- roidnich onemocnéni spada 6 nasledujicich jednotek:
roid”, kterého je hlavni zndmkou zvétseni subfovedlni pachychoroidni pigmentova epiteliopatie (PPE), central-
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ni serdzni chorioretinopatie (CSC), pachychoroidni neo-
vaskulopatie (PNV), polypoidni choroidalni vaskulopatie
(PCV), fokalni choroidalni exkavace (FCE) a peripapilarni
pachychoroidni syndrom (PPS) [2].

Hlavnim anatomickym rysem spektra pachycho-
roidnich onemocnéni je zvétieni tloustky cévnatky
v dlsledku dilatace Zil (pachycév) v Hallerové vrstvé s je-
jich hyperpermeabilitou prokazanou podle angiografie
s indocyaninovou zeleni (ICG-A) [3]. Dalsi pfiznaky zahr-
nuji ztenceni vrstvy choriokapillaris a Sattlerovy vrstvy
[4]. Prvni 4 klinické jednotky spektra pachychoroidnich
onemocnéni v makularni zéné (PPE, CSC, PNV, PCV) jsou
povazovany za kontinualni proces kdy jednotlivé nalezy
Ize zaznamenat u jednoho pacienta [5,6]. Jejich objektiv-
ninalez a klinicky priibéh byly podrobné popsany v pred-
chozich publikacich z naseho pracovisté [6,7]. V tomto
¢lanku se budeme vénovat FCE, PPS a patofyziologii pa-
chychoroidniho stavu. Charakteristiky jednotlivych one-
mocnéni spektra pachychoroidnich chorob jsou uvedeny
ve shrnuté Tabulce 1.

Fokalni choroidalni exkavace

FCE byla poprvé popsana v roce 2006 Jampolem et al.
u 62letého stfedné tézkého myopa bez ocnich sympto-
mu [8]. Pfed rokem 2006 byla FCE povazovana za vroze-
nou malformaci zadniho o¢niho segmentu predstavujici
+mikrostafylom cévnatky”.

Etiologie choroby zahrnuje nasledujici mozné pf¥iciny

[9]:

1) vrozeny stav

2) na zakladé pachychoroidu

3) souvisejici se zanétem (syndrom bilych tecek (white
dot syndrom) apod.)

4) degenerativni (Stargardtova choroba, Bestova choro-
ba, pattern dystrofie makuly apod.)

Z histopatologického hlediska predstavuje FCE inverz-
ni typ PED, kdy ztenceni vrstvy choriokapilaris a Sattlero-
vy vrstvy v dlsledku pachy-cév vede k rozvoji ischemie

cévnatky (kompartment syndrom), fokdlnimu poskozeni
komplexu RPE/Bruchova membréna s naslednym pro-
hloubenim cévnatky i RPE [9].

Rizikové faktory zahrnuji mirnou myopii, vék 40-50 let,
Castéji byva postizen temporalni kvadrant makuly, vyssi
prevalence v asijské populaci [10,11]. Pacienti ve vétsiné
pfipadl nemaji Zddné ocni potize.

Typicky objektivni ndlez zahrnuje mirnou dysgrupaci
pigmentu nebo Zluté plakoidni Iéze v makularni oblas-
ti [12]. Na OCT je patrné prohloubeni cévnatky s fy-
ziologickym stavem neuroretiny nad mistem deprese
(Obrazek 1). Ve vétsiné pfipadu lze v oblasti obklo-
pujici choroiddlni deprese zaznamenat klasicky obraz
pachychoroidniho stavu — pachy-cévy Hallerovy vrstvy
se ztenCenim choriokapillaris a Sattlerovy vrstvy [13].
Morfologicky popis a rozdéleni jsou zaloZeny prede-
vsim na OCT vysetteni. Nejcastéji pouzivana klasifikace
choroby je podle spojeni neuroretiny a retindlniho
pigmentového epitelu (RPE): konformni typ (spojeni
z(stava) a nonkonformni typ (spojeni pferuseno) [11].

Shinojima et al. popsal tfi typy FCE podle tvaru [10]:

1. kuzelovity, nejbéznéjsi typ

2. miskovy tvar, ma vétsi vyskyt poruch RPE na OCT a de-
generativnich zmén na angiografii

3. smiseny

FCE mohou byt také klasifikovany podle jejich umisté-
ni, jako fovedlni nebo extrafovealni na zakladé toho, zda
je centrum fovey zapojeno do prohloubeni [14]. Lee et
al prokazali, Ze az tfi ¢tvrtiny symptomatickych pripadi
maji fovedlni typ FCE a nonkonformni typ [12].

Na autofluorescenci Ize zaznamenat fokalni hypoauto-
fluorescence, na FAG je nalez v normé nebo jsou patrné
window defekty RPE [15]. Na ICG-A je typickym nalezem
fokalni hypofluorescence korelujici v pozdni fazi se ztra-
tou vrstvy choriokapilaris.

Stav nevyzaduje zadnou lé¢bu vzhledem k dobré
zrakové ostrosti pacienta a stabilnimu nalezu v ¢ase
[14].

Obrazek 1. Linedrni horizontalni transfoveolarni OCT sken levého oka: fokalni choroidélni exkavace nasélni ¢asti makuly

164

CESKA A SLOVENSKA OFTALMOLOGIE 4/2023



Peripapilarni pachychoroidni syndrom

Peripapilarni pachychoroidni syndrom je relativné
nova patologicka jednotka ze spektra pachychoroidnich

onemocnéni. Poprvé byl popsan Phasukkijwatanou et al.
v roce 2018, ktery definoval PPS nasledujicim zplsobem:
1) pfitomnost intraretindlni a/nebo subretinalni tekutiny

Tabulka 1. Srovnani klinickych jednotek spektra pachychroidnich onemocnéni

PPE (] PNV PCV PPS FCE
Vék 27-89 39-51 52-73 61-75 7.dekada 40-50
(roky)
Symp- | Obvykle Pokles zraku, meta- | Mze byt bez pti- | Pokles zraku Obvykle bez pfi- Obvykle bez
tomy bez pfi- morfopsie, mik- znakl, nebo mit znakd pfiznakd, nebo
znaku ropsie nebo mensi | pfiznaky spojené rozmazané vidéni
hypermetropicky s CSC a metamorfopsie
posun
Klinické | Dysgrupa- | Serdézni odchlipeni | Okultni CNV, cév- | Okultni CNV, proli- | Tekutina v nazalni Choroidalni
pfizna- | ce RPE neuroretiny s nebo | ni komplex,tan- | ferace casti makuly vycha- | ztenceni (spiSe nez
ky bez PED gled network” choroidalnich zejici z temporalniho | ztlusténi) v ob-
(zamotana sit) kapilar pod RPE okraje optického lasti prohloubeni
pod nepravidel- | a vyvoj aneurysmat | disku cévnatky s intaktni
nou ablaci RPE ve formé polypt neuroretinou
AF Smisend Smisend teckovita Nepravidelna Granularni hypo-AF, | Fokalni hyper-AF Fokalni hypo-AF
teckovita | hypo a hyper-AF AF v postizené prstencovitd |éze
hypo a hy- | vétsi plochy nez PPE | oblasti s centrélni hypo-AF
per-AF a okolni hyper-AF
FAG Window Prosakovani na Méné patrna Pooling CNV Peripapilarni pooling | Normalni nélez
defekty urovni RPE, ,in- hyperfluores- nebo window
RPE koustova skvrna” cence s pozdnim defekt RPE
nebo ,kouf z komi- | prosakovanim
nu’, nepravidelna fluoresceinu
hyper/hypofluores-
cence u chronické
Csc
ICGA Cho- Multifokalni hyper- | Nepravidelna Postupné gradujici | Fokalni leakage peri- | Hypofluorescence
roidalni fluorescence, zvysu- | hyperfluorescen- | hyperfluorescence | papildrni zény v pozdni fazi
hyperper- | je se ve stfedni fazi, | ce ve stiednifaze | polypl korelujici se
meabilita | kterd mizi v pozdni | a pozdni diskrét- ztratou vrstvy
fazi, choroidalni ni hyperfluores- choriokapilaris
hyperpermeabilita | cence odpovida-
jici okultni CNV
oCT Fokalni Serézni ablace Znamky okultni | Znamky okultni Pachy-cévy a pachy- | Choroidalni
abnorma- | neuroretiny, PED, CNV CNV s aneuryzma- | choroid ztenceni (spise nez
lity RPE fokélni abnormality tickymi [ézemi temporalné od papi- | ztlusténi) v ob-
RPE ly zrakového lasti prohloubeni
nervu, serézni ablace | cévnatky s intaktni
neuroretiny, neuroretinou
intraretinalni cysty
OCTA Bez zna- Bez znamek CNV Okultni CNV, cév- | Okultni CNV, proli- | Bez znamek CNV Bez znamek CNV,
mek CNV | nebo sekundarni ni komplex,tan- | ferace fokalni ztrata vrst-
okultni CNV gled network” choroidalnich vy choriokapilaris
(zamotana sit) kapilar pod RPE
pod nepravidel- | a vyvojaneurysmat
nou ablaci RPE ve formé polypu
Dopo- | Sledovéni | Sledovani Anti-VEGF Anti-VEGF Sledovani Sledovani
ruceny Nesteroidni antiflo- | PDT PDT
postup gistika
Mikropulzni laser
PDT
Anti-VEGF (off-label)

PPE — pachychoroidni pigmentovd epiteliopatie, CSC - centrdini serézni chorioretinopatie, PNV — pachychoroidni neovaskulopatie, PCV

— polypoidni choroiddlIni vaskulopatie, AF — autofluorescence fundu, CNV - choroiddlIni neovaskuldrni membrdna, FAG - fluoresceinovd
angiografie, ICG-A - angiografie s indocyaninovou zeleni, OCT — optickd koherencni tomografie, OCT-A - optickd koherencni tomografickd
angiografie, PED - odchlipeni pigmentového epitelu, RPE — retindini pigmentovy epitel, VEGF — vascular endothelial growth factor, PDT -

fotodynamickd terapie
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v nazalni ¢asti makuly vychazejici z temporalniho okraje
disku zrakového nervu, prokadzana podle OCT vy3etfeni,
2) ztlusténi cévnatky v této oblasti [16].

Predpoklada se, Ze se jedna o variantu CSC v peripa-
pilarni zéné s typickymi priznaky: dilatované choroidal-
ni zily, hyperpermeabilita cévnatky a subretinalni exsu-
dace (Obrazek 2) [17]. Na hranici sitnice/zrakovy nerv
je vrstva gliovych bunék (intermediarni tkan Kuhnta),
kterd pokracuje do vrstvy Jacobého (gliova tkan mezi
cévnatkou a zrakovym nervem) [18]. Ablace juxtapapi-
lrni sitnice a cévnatky pravdépodobné deformuje tyto
vrstvy a umoziuje transudaci tekutiny do neuroretiny.
Patofyziologie je spojena s hyperpermeabilitou cévnatky
na zakladé poruchy zevni hematoretindlni bariery (RPE).
Rizikové faktory zahrnuji mirnou hypermetropii, vék 70-80
let, mensi exkavace papily zrakového nervu a muzské po-
hlavi [16].

Typickym FAG pfiznakem je pooling postizené pe-
ripapilarni oblasti s ablaci neuroretiny. Na ICG-A Ize za-
znamenat pachy-cévy cévnatky s postupné gradujicim
prosakovanim. Dalsim pfiznakem je nepravidelna skvr-
nitost peripapilarniho RPE, kterd je lIépe patrna na auto-
fluorescenci. U nékterych pacientd byva pfitomen edém
papily zrakového nervu [19].

V soucasné dobé neexistuje zadna doporucena lé¢ba
PPS. Intravitredlni anti-VEGF injekce a topické nebo
systémové inhibitory karboanhydrdzy nejsou ucinné
[16].

Patofyziologické teorie vzniku pachychoroidnich
onemocnéni

Vliv venézniho odtoku, ,choroidopatie zZilniho
pretizeni”

PUvodni teorie patofyziologie pachychoroidnich one-
mocnéni (hlavné CSC) byla zaloZzena na zvy3ené vasku-
larni hyperpermeabilité cévnatky, souvisejici s degene-
raci RPE, vaskularnimi abnormalitami, ischemii z rGiznych
pfic¢in a kompresi choriocapillaris [2]. S rozvojem moder-
nich multimodalnich vy3etiovacich metod (OCT, OCT-
-A a sirokouhlé ICG-A) se do popredi patofyziologie pa-
chychoroidnich chorob dostava zhorseni Zilniho odtoku
z cévnatky. V roce 2021 Matsumoto et al. uved! termin
«choroidopatie Zilniho pretizeni”, ktery vysvétluje pa-

tofyziologii pachychoroidnich onemocnéni. Arteridlni
krev z kratkych zadnich cilidrnich tepen vyZivuje vrstvu
choriocapillaris v cévnatce a nasledné odtéka systémem
vortikéznich Zil skrz skléru. Ackoli cesty choroidalni Zilni
drenaze v kazdém ocnim kvadrantu jsou funkéné neza-
vislé existuji jejich ¢etné anastomozy [20]. Pokud dojde
k prekrveni jedné vortikozni zZily, krev smérovand do
jeji ampuly muze retrogradné odtékat do sousedniho
kvadrantu pfes jiz existujici anastomézy nebo nové ko-
lateraly. Nasledné vznika pretizeni celého systému vor-
tikéznich Zil, nardst zilniho tlaku a dilatace choroidélnich
cév [21]. Anastomodzy vortikdznich Zil se vyskytuji témér
ve stejném poctu v hornim nazalnim, hornim temporal-
nim a dolnim tempordlnim kvadrantu [17]. Méné casto
byly anastomdzy popsany v dolnim nasalnim kvadrantu.
U pacientl s PPS se anastomoézy vortikdznich Zil nacha-
zeji prevazné v peripapilarni oblasti. V téle ¢lovéka mize
zvyseni Zilniho tlaku vést k vaskularni dilataci a remodela-
ci s naslednym zvysenim zilniho protitlaku. Typickym pfi-
kladem je vznik kfecovych Zil. Stejnym zplsobem v oku
rozsitené Zily a anastomdzy zvysuji vendzni odtokovy tlak
z choriocapillaris s naslednou transsudaci a poskozenim
vrstvy choriocapillaris.

Vliv skléry
Imanaga et al. v roce 2021 pfisel k zavéru, Ze tloustka

skléry u oci s CSC je vétsi nez u zdravych jedincl [22].

Ztlusténi skléry ma dva dusledky:

1) propustnost tkani je nepfimo spojena s jeji tloustkou.
Vét3i skleralni tloustka prodluzuje délku stlacené vor-
texové zily s naslednym zvysenim efektu Starlingova
odporu

2) zvétseni chlopriového efektu vortexovych zil procha-
zejicich skrz delsi sklerdIni sténu.

Choriokapillaris a pachy-cévy

Vztah mezi ischemii vrstvy choriokapillaris a di-
latovanymi cévami cévnatky zlstdva kontroverzni.
Neni napfiklad jasné, kterd zména je primarni a kterd
sekunddrni. Néktefi autofi se domnivaji, Ze ischemie
vrstvy choriocapillaris vznikd sekundarné. Gal-Or et al.
zjistili, ze pritomnost pachy-cév je spojena s poklesem
krevniho zasobeni vrstvy choriokapillaris v priméru
0 60 % [23].

FrOEAe e

Obrazek 2. Linearni horizontalni transfoveoldrni OCT sken pravého oka: peripapildrni pachychoroidni syndrom, ablace neuroretiny

v peripapildrni zéné
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Vzhledem k tomu, Ze ztlusténi cévnatky se vysky-
tuje Umérné zvétsenym luminalnim oblastem u one-
mocnéni pachychoroidniho spektra, je obtizné vy-
vodit zavér, Ze dilatované pachy-cévy mechanicky
stlacuji vrstvu choriokapillaris s naslednou ischemii
a degeneraci [24]. Dalsi teorie je spojena s aktivaci
sympatického a-adrenoreceptoru s naslednou fokal-
ni vazokonstrikci arteriol cévnatky a ischémii vrstvy
choriokapillaris se zvysenym odporem priatoku krve.
Vysledkem je sekundarni pasivni pretlak v okolnich
velkych zZildch cévnatky a tvorba dilatovanych pachy-
cév [25].
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