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Uvod: Iridokorneélni endotelovy (ICE) syndrom je vzacné onemocnéni charakterizované abnormalni proliferaci a strukturalnimi zménami endo-
telu, obliteraci iridokorneélniho Uhlu a anomaliemi duhovky. Dlisledkem téchto zmén je sekundarni glaukom a dekompenzace rohovky. Etiologie
je nejasna a castéji postihuje zeny stredniho véku.

Kazuistiky: Formou ¢lanku prezentujeme dvé odlisné kazuistiky mladych pacientl s diagnézou ICE syndromu s rozvinutymi komplikacemi.V 1. ka-
zuistice se jedna o mladou pacientku, u které se pomoci antiglaukomové a rohovkové chirurgie dafi stabilizovat glaukomové onemocnéni a ro-
hovkovy edém. Naproti tomu kazuistika 2. poukazuje na slozity a komplikovany pfipad 29letého pacienta, u kterého ani pfes opakované zakroky
neni lé¢ba Uspésna.

Zavér: Tento text poukazuje na komplikovanost ICE syndromu, obtiznost jeho terapie a dlilezZitost v¢asné diagnostiky.

Kli¢ova slova: iridokornedlni endotelovy syndrom, sekundarni glaukom, onemocnéni rohovky

SUMMARY
IRIDOCORNEAL ENDOTHEALIAL SYNDROME. CASE REPORTS

Aim: Iridocorneal endothelial (ICE) syndrome is a rare disease characterized by abnormal proliferation and structural changes of the endothelium,
obliteration of the iridocorneal angle, and anomalies of the iris. The consequence of these changes is secondary glaucoma and corneal
decompensation. The etiology is unclear, and the syndrome more commonly affects middle-aged women.

Case reports: In this article we present two different case studies of young patients diagnosed with ICE syndrome with complications. The first case
report is about a young woman in whom surgical treatment of glaucoma and corneal edema was successful. On the other hand, the second report

presents a complicated case of a 29-year-old patient whose treatment was not successful despite repeated interventions.
Conclusion: This text highlights the complexity of ICE syndrome, the difficulty of its therapy and the importance of early diagnosis.
Key words: iridocorneal endothelial syndrome, secondary glaucoma, corneal diseases
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Iridokornedlni endotelidlni syndrom (ICE syndrom) je
vzacné ziskané ocni onemocnéni. Je charakterizovano
proliferativnimi a strukturdInimi abnormalitami endo-
telu rohovky, progresivni obstrukci iridokornedlniho
Uhlu a anomaliemi duhovky, jako je atrofie, korektopie
a polykorie [1]. DGsledkem téchto zmén je dekompen-
zace rohovky a sekundarni glaukom s uzavienym dhlem
[1,2]. Pfi progresi onemocnéni a bez potfebné vcéasné
terapie dochazi u pacientl s ICE syndromem ke ztraté
zraku [3].

Etiologie syndromu neni dosud zcela jasna [4]. Byla
popsana celd fada zvaZovanych spoustécich faktor(.
Nékolik autor(i popisuje nastup uveitidy ¢i iridocyklitidy
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pfed nastupem onemocnéni [5-7]. Dle novéjsich studii
se zvazuje infekce virem Herpes simplex (HSV) ¢i Epstein
- Barové (EBV) [4,5,8,9]. Infekce vede k zanétu endotelu,
k neobvyklé epitelidlni aktivité a toxickému pUlsobeni na
okolni zdravou tkan. HSV mlze mit vyznamnou etiologic-
kou roli v rozvoji ICE syndromu. Nemusi vsak byt jediny
predisponujici faktor. Dikazy o primarni pfic¢iné vzniku
ICE syndromu dosud chybi. Otazka mechanismu jeho
vzniku tedy zUstava i nadale oteviena [5,7].

Ve vétsiné pripadud je vyskyt syndromu jednostran-
ny, ale ani bilaterdlni ¢i subklinické postizeni rohov-
kového endotelu druhého oka neni vyjimkou [10-13].
Prvni projevy onemocnéni se vyskytuji v rané az stfed-
ni dospélosti, prevazné u zen. Nékolik pfipadl vsak
bylo popsano s ¢asnym nastupem i v détské populaci
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[1,14-16]. Pod syndrom spadaji puvodné samostatné
klinické jednotky, a to Chandleriv syndrom, progresiv-
ni atrofie duhovky a Cogan Reeselv syndrom [10,17-
19]. Obrazek 1.

Spole¢né pro viechny jednotky je pfitomnost abnor-
malnich endotelovych bunék nazyvanych ICE bunky.
Zvétsuji se a ztraci svlj typicky hexagondlni tvar. Na spe-
kuldrnim mikroskopu se jevi jako tmavé se svétlym cen-
tralnim bodem a svétlou periferni zénou. Maji tendenci
migrovat do sousednich struktur a produkovat patolo-
gickou bazalni membranu, kterd se Sifi za Schwalbeho

Obrazek 1. Pfedni segment u ICE syndromu - atrofizace duhovky,
fenestra a ptitomnost perifernich pfednich synechii (PAS)

linii, pfekryva komorovy uhel a predni plochu duhovky
[20-22]. Kontrakce membrany vede ke zménam duhov-
ky, vzniku perifernich prfednich synechii a glaukomu
s uzavienym Uhlem [23]. Glaukomové onemocnéni muize
byt i bez zjevného uzavéru uhlu, protoze postupujici en-
dotel mGze Uhel uzaviit i bez kontrakce [17]. Ztrata zraku
spojena s ICE syndromem je obvykle sekundarni odpovi-
dajici dekompenzaci rohovky nebo glaukomové neuro-
patii [4]. Obrazek 2 a 3.

Pacienta nejcastéji k lékafi pfivadi zména postave-
ni zornice, zhorsena zrakova ostrost ¢i bolest, fotofobie
a epifora pfi edému rohovky [24]. BEhem rutinniho o¢ni-
ho vysetreni na stérbinové lampé, dovoli-li transparent-
nost rohovky, je hodnocen nélez na pfednim i zadnim
segmentu. Pomoci gonioskopie vysetfime komorovy
Uhel na pfitomnost perifernich synechii (PAS). V pfipa-
dech s tézkym edémem rohovky a nemoznou vizualizaci
predni komory muze byt diagnostika obtizna a je tfeba
vyuzit dalSich zobrazovacich metod jako je ultrazvuko-
va biomikroskopie (UBM) ¢i predné-segmentové OCT
(opticka koherentni tomografie). Nutné je vysetteni en-
dotelu, ktery méa pfi mikroskopickém zvétseni vzhled
tepaného stiibra. Zrcadlova mikroskopie je dulezita k od-
haleni typickych ICE bunék, jejichz pfitomnost diagnézu
potvrzuje. In vivo konfokalni mikroskopie je uzite¢nym
diagnostickym nastrojem, pfedevsim u pacientl s edé-
mem rohovky. Vzdy je nutnd pravidelnd monitorace nit-
roocniho tlaku, centrdini tloustky rohovky, vysetfeni zor-
ného pole spolu s hodnocenim optického nervu a vrstvy
nervovych vlaken [7].
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Obrazek 2. Endotelova mikroskopie — vzhled ICE bunék

ICE - IridokornedIni endotelidlni
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Obrazek 3. Endotelova mikroskopie - vzhled fyziologického endotelu

V nésledujicim textu jsou prezentovany kazuistiky 2 pa-
cientd s ICE syndromem z naseho pracovisté. Cilem je po-
ukazat na slozitost diagnostiky a Ié¢by této nozologické
jednotky.

KAZUISTIKA 1

Zdrava 31letd Zena byla v roce 2019 odeslana spa-
dovym oftalmologem na nasi kliniku s doporu¢enim
k transplantaci Descemetovy membrany s endotelem
(DMEK) pro edém rohovky pravého oka jiz se stanove-
nou diagnézou ICE syndromu. Dle anamnestickych udaju
nosi slabou myopickou korekci, nejlépe korigovana zra-
kova ostrost oka pravého (NKZO OP) je 0,05 a levého (OL)
1,0. Dva roky je na pIné lokalni konzervativni antiglauko-
mové terapii pro sekundarni glaukom pravého oka, kdy
hodnoty nitroo¢niho tlaku (NOT) pfi vstupnim vysetieni
jsou 15/15 mmHg pfi rozdilné centrdlni tloustce rohov-
ky (CCT) vpravo 695 pm a vlevo 553um. Rok pozoruje
zhor3ené vidéni pravého oka. Pfi vyetreni na Stérbinové
lampé je transparence rohovky snizena a v dolni polovi-
né nachazime navality pruh bul6zni keratopatie. Endotel
nelze posoudit, predni komora je nepravidelné hloubky
s patrnymi perifernimi pfednimi synechiemi. Zornice je
zneokrouhlena, nereaguijici na osvit a povytazena nahoru
nasalné, ¢ocka opdkni. Zadni segment je omezené vyset-
fitelny s ndlezem atrofické papily zrakového nervu.

Pacientka je indikovédna k vykonu DMEK v celkové
anestezii. Zakrok probéhl bez komplikaci a mésic po
vykonu je NKZO OP 0,4, NOT palpacné v normé na sta-
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Obrazek 4. Pfedni segment po provedeném DMEKu, implantat ExPress
uc. 12
DMEK - Transplantace Descemetovy membrdny s endotelem

vajici antiglaukomové terapii, lokdlné ponechavame
kortikosteroidy 1xd. Tfi mésice po DMEK zUstava lokaIni
terapie beze zmény, vylepsuje se zrakova ostrost NKZO
OP 0,7, NOT bezkontaktné 22 mmHg, lamela je priloze-
na, funkéni, rohovka transparentni, bez edému s CCT
504 um a mnozstvi endotelidlnich bunék 2203 bb/mm?2.
Doplniujeme analyzu vrstvy nervovych vldken (RNFL)
a perimetrické vysetieni, OCT prokazuje atrofii zrakové-
ho nervu s RNFL OP 48 um a OL 100 um. Pfi dalSich kon-
troldch dochazi k postupné elevaci NOT ke 30 mmHg,
pfidavame celkovou antiglakomovou terapii, ale ani
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Obrazek 5. Opticka koherencni tomografie - atrofie zrakového nervu vpravo

poté neni NOT kompenzovan a pacientka je indikova-
na k antiglaukomové operaci s drendznim implantatem
ExPress. Poopera¢né zcela vysazujeme antiglaukomo-
vou terapii, ponechavame pouze steroidy v nizké dav-
ce 3 mésice, abychom snizili moznost jizveni spojivky.
Hodnoty NOT se pohybuji v rozmezi 6-17 mmHg, pa-
cientka provadi masaze bulbu 3-5x denné. Pro pokro-
¢ilou atrofii zrakového nervu pridavame neuroprotek-
tivni doplnky. Pacientka je v naSem sledovani dodnes,
pfi posledni kontrole je NKZO OP 0,9, NOT bez terapie
s implantatem ExPress 16/15 mmHg, CCT 538/549 pum,
na fundu papila s glaukomovou exkavaci c¢/d 0,9, vrstva
nervovych vldken v ¢ase bez progrese a nalez zUstava
stabilni. Obrazek 4 a 5.

KAZUISTIKA 2

29lety pacient je roku 2015 odeslan k ultrazvukové bio-
mikroskopii pravého oka pro suspektni nalez na duhov-

Obrazek 6. (A) Zmény piredniho segmentu pravého oka pfi ICE syndro-
mu pfi vstupnim vysetfeni, (B) snimek z endotelové mikroskopie
ICE - Iridokornedlni endotelidlni
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ce, k vylouceni tumordzniho procesu. Z anamnestickych
udaji udava slabou myopickou korekci a 4 roky pozoruje
zménu postaveni zornice pravého oka. Posledni rok do-
chazi k postupnému poklesu zrakové ostrosti a posled-
ni mésice vnima svétloplachost, bolest a fezani. Vstup-
ni NKZO OP je 0,05, OL 1,0, NOT 20/16 mmHg pfi CCT
822/613 um. Na pfednim segmentu je rohovka s bulézni
keratopatii a edémem, zornice ektopicka, povytazenak €.
10, ¢ocka cird. Je doplnéna zrcadlova mikroskopie, UBM
a gonioskopie, s nadlezem PAS, ale pfitomnost solidniho
loziska nepotvrzuji. Pacient je indikovan a podstupuje
vykon DMEK v listopadu 2015 v celkové anestezii s odbé-
rem na histologii a vzorkem komorové tekutiny na PCR
diagnostiku herpetickych vird Obrazek 6 a 7.

Histologie potvrzuje diagnézu ICE syndromu, avsak
PCR diagnostika pfitomnost herpetickych viri vylucuje.
Prvni pooperacni den je NKZO OP prsty pfed okem, NOT
palpacné v normé, rohovka projasnéna, lamela pfilozena.
Je zahajena terapie Tobramycin s Dexamethazonem 5xd
po dobu tydne, poté od 2. tydne jen aplikace kortikoste-

Obrazek 7. (A) Fyziologicky nalez predniho segmentu na zdravém
levém oku s normalnim vzhledem endotelovych bunék, (B) snimek
z endotelové mikroskopie
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roidi 5xd se sestupnou cetnosti kapani nékolik mésica.
PFi mési¢ni kontrole je NKZO OP 0,9, NOT palpacné v nor-
mé, ndlez na pfednim segmentu klidny, exkavace ¢/d 0,6.
Dopliiujeme vysetfeni zorného pole, OCT a pro snizené
hodnoty RNFL v dolnim kvadrantu OP nasazujeme lokal-
né betablokator (BB) 2xd. Obrazek 8.

Béhem dalsich kontrol jsou postupné vysazeny korti-
kosteroidy (KS) a nalez je stabilni az do ¢ervence 2016,
kdy NKZO OP je 0,8, NOT 27/17 mmHg, rohovka je trans-
parentni, visus je snizen rozvojem incipientni katarakty,
posilujeme lokalni terapii o inhibitor karboanhydrazy
(ICA), na které dochazi ke stabilizaci NOT az do listopadu
2017, kdy NKZO OP se zhor3uje na 0,4, NOT 23/20 mmHg.
Rohovka je zasedla. Posilujeme lokdlni terapii betablo-
kator + ICA + prostaglandin (PG) a pfidavame KS 2xd.
V lednu 2018 je rohovka zasedla v celém rozsahu, NOT
bezkontaktné neméfitelny, aplanaéné v normé a NKZO
OP 0,05. Pro endotelidlni nedostatecnost a pfitomnou
kataraktu je proveden kombinovany vykon re-DMEK
s operaci komplikované katarakty a goniosynechiolyzou.
Po mésici dosahuje NKZO OP 1,0, NOT v normé na tera-
pii ICA+BB, lamela funk¢ni, ndlez na OCT a perimetru je
bez progrese. Pfi vysetieni za pul roku je NKZO OP 0,2,

Obrazek 8. 1 mésic po DMEK
DMEK - Transplantace Descemetovy membrdny s endotelem

Obrazek 10. Transparentni rohovka s ptiloZzenou funkéni lamelou po 2.
re-DMEKUu, filtrujici ExPress u hodiny 1
DMEK Transplantace Descemetovy membrdny s endotelem
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NOT 22/18 mmHg, CCT 674/609, dochazi k endotelialni
rejekci, nasazujeme KS 5xd, terapii posilujeme o Brimoni-
din.V anoru roku 2019 je NKZO OP prsty pred okem, NOT
25/20 mmHg, edém epitelu i stromatu rohovky, endotel
nelze zméfit a pro dekompenzovany glaukom je prove-
den antiglaukomovy vykon s drendaznim implantatem
ExPress a implantaci Ologenu pod spojivku. Obrazek 9.

Po operaci doslo ke stabilizaci tlaku s funkénim implan-
tatem a ponechanou lokalni terapii betablokator 2xd. Pro
dekompenzovanou rohovku s NKZO OP pohyb provadi-
me v listopadu 2019 dalsi re-DMEK. Obrazek 10.

Dalsi rok je nalez stabilni, rohovka transparentni, NKZO
OP 0,7, ale v prosinci 2020 opét dochazi k elevaci NOT
27/17 mmHg, pfiddvame k lokalni terapii betablokator
2xd jesté PG 1xd, pfi dalSich kontrolach stale neni NOT
uspokojivy. Terapii posilujeme na trojkombinaci, opét
dochazi k dekompenzaci rohovky s poklesem visu OP na
0,05 a pro nereaguijici tlak na lokalni terapii v ¢ervnu 2021
provadime needling skleralniho flapu, po kterém se dafi
NOT na trojkombinaci stabilizovat. Jde o mladého ak-
tivniho pacienta, ktery je motivovan zlepSenim zrakové
ostrosti vzdy po transplantaci rohovky, a tak je planovén
dalsi DMEK jiz 4. v pofadi. Obrazek 11.

Obrazek 11. Nalez pfi posledni kontrole pfed planovanym DMEKem jiz
4.v poradi
DMEK Transplantace Descemetovy membrdny s endotelem
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DISKUZE

ICE syndrom je vzacné onemocnéni, jehoz diagnostika
a naslednd lé¢ba je obtizna. V diferencidlni diagnostice je
nutno zvazovat endotelialni poruchy rohovky jako je zad-
ni polymorfni dystrofie a Fuchsova dystrofie, afekce du-
hovky jako melanom duhovky, aniridie, zanétlivé uzliky ¢i
Axenfeld-Riegerdv syndrom [25]. V¢asna diagnéza ICE je
esencialni pro prevenci rozvoje edému rohovky a sekun-
darniho glaukomu [7,25]. Vyvinuti vy3e uvedenych kom-
plikaci ovliviuje prognézu ICE syndromu.

Terapie je cilena na feSeni glaukomovych komplika-
ci a edému rohovky. Zachovani transparentni rohovky
je nutné pro udrzeni dobrych zrakovych funkci, snize-
ni bolesti pacienta a také pro sledovani zmén na ter-
¢i zrakového nervu a zorného pole pfi pfidruzeném
glaukomovém onemocnéni. Primarnim terapeutickym
cilem je tedy kontrola rozvoje sekundarniho glaukomu.
Konzervativni terapie zahrnuje predevsim latky snizu-
jici produkci komorové tekutiny - lokdlni betabloka-
tory, inhibitory karboanhydrazy a alfa agonisty. Topic-
ké prostaglandiny jsou spojovany s rizikem reaktivace
HSV, proto je nutné se jejich uziti vyhnout [26,27]. Pfi
nedostate¢né kompenzaci konzervativni terapii je k za-
chovani zraku nevyhnutelny chirurgicky zakrok. Studie
na indické populaci z roku 2017 popisuje 203 pacientl
s ICE syndromem. V této analyze byl ICE syndrom spojen
s glaukomem u vice nez 70 % pacientl a 50 % pacient(
vyzadovalo chirurgicky zakrok pro regulaci o¢niho tla-
ku. Edém rohovky byl pfitomen u 56 % pacientd, z nichz
14 % podstoupilo endotelovou keratoplastiku [24]. Za-
sadnim problémem této diagndzy je, Ze ani chirurgic-

ké pfistupy nedosahuji takové Gspésnosti jako u jinych
typU glaukomu. Divodem je mlady vék pacientd, kdy
proces jizveni spojivky je daleko aktivnéjsi nez v po-
zdnim véku. Dal$im problémem je také proces endo-
tealizace trubic drendaznich implantatl ¢i patologické
pferustani bazalni membrany jejich usti, ¢imz dochazi
k jejich selhani. Pokud selzou klasické chirurgické vy-
kony, pfistupujeme k cyklodestruktivnim metoddm ze-
jména u oci se Spatnou progndézou stran visu. Descemet
stripping automated endothelial keratoplasty (DSA-
EK) a Descemet membrane endothelial keratoplasty
(DMEK) jsou pro lé¢bu edému rohovky pfi ICE upied-
nostriovany pred penetrujici keratoplastikou (PKP) [27].
Studie z roku 2021 hodnotici Gi¢innost DMEK u pacient(
s ICE ukazala 85,7% kumulativni Uspésnost Stépu po 1
roce [28]. Je viak nutné zminit problém monitorace nit-
roo¢niho tlaku po DMEK, kdy alespon 2-3 mésice nelze
mérit o¢ni tenzi bezkontaktné, aby nedoslo k odchlipe-
ni lamely, aplanaéné Ize méfit po mésici.

ZAVER

V textu jsou predstaveny dvé prototypové original-
ni kazuistiky naseho pracovisté. Prvni kazuistika pred-
stavuje leh¢i formu onemocnéni, kde se dafi nitroo¢ni
tlak dobfe kompenzovat, a naopak u druhé kazuistiky
agresivnéjsi formu, kde dochazi ke ztraté zraku diky po-
krocilému glaukomovému onemocnénia / nebo edému
rohovky. Tento text poukazuje na komplikovanost ICE
syndromu, obtiznost jeho terapie a dllezitost v¢asné
diagnostiky.
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