AKUTNI ZADNI MULTIFOKALNI
PLAKOIDNI PIGMENTOVA
EPITELIOPATIE

SOUHRN

Akutni zadni multifokalni plakoidni pigmentové epiteliopatie (APMPPE) postihuje jedince mezi
20.-30. rokem v&ku. O&nim projevim &asto predchazi chfipkové onemocnéni. K piiznakom one-
mocnéni patii akutni zhorseni zraku, spojené s centrélnimi a paracentralnimi skotomy. Zhorseni vi-
déni je obvykle oboustranné, ale mize byt asymetrické. Referujeme kazuistické sdéleni pripadu mu-
e ve véku 21 let, lé¢eného pro APMPPE. Vzhledem k postizeni centrélni krajiny sitnice, nizké vstup-
ni zrakové ostrosti a souvisejici imunogenetické predispozici (pozitivita HLA-B 27) byla doporugena
celkovd kortikosteroidni lé¢ba s dobrym terapeutickym efektem.
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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 usudlly 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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Akutni zadni multifokdlni plakoidni pig-
mentové epiteliopatie (APMPPE) je vzacné
onemocnéni, které postihuje hlavné mladsi
jedince (mezi 20. a 30. rokem v&ku) bez
ohledu na pohlavi. Poprvé bylo popsano
Gassem v roce 1968 [6]. V 30-50 % pFi-
padd oénim projevim predchdzi ch¥ipkové
onemocnéni [5, 7, 8].

K pFiznakom APMPPE patii akutni zhor-
Seni zraku, spojené s centralnimi a para-
centrélnimi skotomy. Zhor3eni vidéni je ob-
vykle oboustranng, ale mize byt asymetric-
ké. Druhé oko byvé postizeno ndsledné be-
hem né&kolika dni az tydnd.

Ve v&fsing pripadi se zrakové ostrost
vréti k povodnim hodnotém b&hem 3-6
tydnd, ale zlepseni moze trvat i del3i dobu,
a2 6 mésich [7]. Recidivy jsou vzécné a ob-
vykle se vyskytuji v probéhu 6 mésico od
prvniho zachytu. Vzhledem k existujici
souvislosti mezi timto onemocnénim a HLA-
B7 a HLA-DR2 pozitivitou je mozné pred-
poklédat, Ze existuje genetickd predispozi-

ce. Akutni zadni multifokalni plakoidni pig-
mentovd epiteliopatie mize byt spojend
s celkovymi infekcemi (napfiklad plicni tu-
berkuléza, skupina streptokokovych infekei
a boreliéza) i s neinfekénimi nemocemi,
véetné Wegenerovy granulomatézy, ery-
thema nodosum, polyarteritis nodosa, tyre-
oiditidy, ulcerézni kolitidy, vaskulitidy moz-
kovych cév, skleritidy a episkleritidy [12].

KAZUISTIKA

Muz ve véku 21 let byl pfijat na Oeni
kliniku Fakultni nemocnice Hradec Kralové
pro zhorseni vidéni pravého oka. Z ana-
mnézy vyplyvéd, ze pred 4 tydny prodélal
ch¥ipku. Celkové se s ni¢im nelécil, pravi-
deln& &dné léky neuzival. Predchozi o¢ni
anamnéza byla bez pozoruhodnosti.

O¢ni obtize pozoroval i dny, vnimal
postupné se zvétiujici cernou skvrnu
v centru zorného pole pravého oka.
Vstupni zrakovd ostrost pravého oka by-

la 1,5/50, korekce nelepsila. Zrakova
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ostrost levého oka byla 6/6 naturélné.
Na endotelu rohovky vpravo jsme pozo-
rovali ojedinglé precipitaty, v piedni ko-
more tyndalizaci 1+ a ve sklivci ¢etné
praskovité zékalky. Teré zrakového nervu
byl ohraniceny, rizové barvy, na sitnici
podél cévnich arkéd bylo mnozstvi zluto-
bé&lavych lozisek, n&kterd s pigmentovymi
shluky, v centralni krajing byl pfitomen
vyrazny edém (obr. 1). Na levém oku byl
nélez na prednim segmentu priméreny
véku, na oénim pozadi dominovala #lu-
tobélavé loziska podél cévnich arkad,
v centrdlni krajing ti b&lavé loziska
v horni &asti makuly (obr. 2). Optické ko-
herenéni tomografie (OCT) (Zeiss Cirrus)
centrélini krajiny oka pravého ukazala se-
rézni ablaci neuroretiny, nalez volné te-
kutiny mezi neuroretinou a retinalnim
pigmentovym epitelem (RPE), hyperrefle-
tivni zanétlivé lozisko ve vrstvé zevnich
a vnittnich fotoreceptord (IS/OS) a edém
neuroretiny (obr. 3). Centrdlni retindlni
tloustka (CRT) byla 648 Km. Na levém oku
isme na OCT zjistili 3 hyperrefletivni lozis-
ka ve vrstvé 1S/OS fotoreceptord. Centrdlni
retindlni tloustka byla 230 pm (obr. 4).
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Obr. 1 Pravé oko. Podél cévnich arkéd mnozstvi zlutobé&lavych lozisek, Obr. 2 Levé oko. Podél cévnich arkéd mnozstvi zlutobélavych lozisek,
edém v centrdlni krajing sitnice. v centrdlni krajing t¥i b&lavé loziska v horni &asti centralni krajiny sitnice.
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Obr. 3 OCT centrdlni krajiny oka pravého. Serézni ablace neuroreting, Obr. 4 OCT centrédlni krajiny oka levého. Tri hyperreflektivni loziska ve
hyperreflektivni zan&tlivé lozisko v Grovni vrstvy IS/OS fotoreceptord, edém  vrstvé IS/OS fotoreceptord.
neuroretiny.

Obr. 5 FAG oka pravého. Hypofluorescence lozisek béhem Gvodni faze Obr. 6 FAG oka pravého. Splyvaijici hyperfluorescence aktivnich lozisek,
FAG. hyperfluorescence window defektd RPE v mist& jiz neaktivnich pozénétli-
vych lézi.
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Obr. 7 Pravé oko. Pavodni aktivni loZiska na sitnici se postupné ohranicu-
ii a Eastecn& pigmentuji. Makulérni edém se vstrebaval.
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Obr. 9 OCT centrdlni krajiny oka pravého. Edém neuroretiny v centrdlni
krajing vymizel, foveoldrni deprese vytvorena, pocing atrofie.

Jiz na zagatku prvni minuty fluores-
cenéni angiografie (FAG) jsme pozorova-
li hypofluorescenci v misté lozisek (obr. 5),
které postupné prechdzela ve splyvajici
hyperfluorescenci. Pozanétliva loziska
méla charakter negraduijici hyperfluores-
cence ,window” defektd RPE (obr. 4).

Na zdkladé objektivniho nélezu
a anamnézy pacienta byla stanovena
diagnéza APMPPE oboustranné s preva-
hou vpravo. Byly provedeny zékladni
krevni a cilené revmatologické odbéry
véetn& HLA typizace. Zjistili jsme vy33i
hodnoty CRP 73,5 mg/| a HLA B-27 po-
zitivitu, ostatni hodnoty byly v normé.
Vzhledem k postizeni centralni krajiny,
nizké zrakové ostrosti a souvisejici imu-
nogenetické predispozici (HLA-B 27 po-
zitivita) byla doporuéena kortikosteroid-
ni lé¢ba — celkem 3 intravenézni pulsy
Methylprednisolonu 500 mg po dobu fi
dng, déle bylo pokragovéno v peroral-

Obr. 11 Auto-fluorescenéni fotografie oéniho
pozadi oka levého. Loziska atrofie RPE, dys-
grupace pigmentu v postizenych oblastech.

Obr. 8 Levé oko. Pivodni aktivni loziska na sitnici se postupné ohranicuii
a &astecné pigmentui.

Obr. 10 Auto-fluorescenéni fotografie oéniho pozadi oka pravého. Lozis-
ka atrofie RPE, dysgrupace pigmentu v postizenych oblastech.

nim uzivéni Prednisonu 60 mg/den
s postupnym snizovénim davky po dobu
7 dni. Pri nastavené terapii doslo k sub-
jektivnimu i objektivnimu zlepseni néle-
zu na obou otich. Zrakové ostrost pra-
vého oka se zlepsila na 6/24, u levého
oka zostala zachovéna 6/6. Na o&nim
pozadi oboustranng po 6 dnech od na-
sazeni léeby se povodné aktivni loziska
postupné ohranicuji a &astené pigmen-
tuji (obr. 7, 8). Optické& koherenéni to-
mografie centrdlni krajiny pravého oka
(obr. 9) ukazuje zlepseni stavu, edém
neuroretiny v centrdlni krajing vymizel,
foveolarni deprese se vytvorila, CRT 164
pm. Na auto-fluorescenénim snimku sit-
nice jsou oboustranné patrné loziska at-
rofie RPE a hrubych pigmentovych zmén
v postizenich oblastech (obr. 10, 11).
Dalsi sledovani vyvoje onemocnéni ne-
bylo mozné, protoze pacient se nedosta-
vil na plénovanou kontrolu.
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Tab. 1. * Diferencidlni diagnostika ¢ast&ji se vyskytujicich syndromg bilych tecek.

Vék (roko)

Pohlavi
Jednostranné/oboustranné
Virové onemocnéni
Zagatek piznakd

Délka trvéni

tydny — mésice

Symptomy

Vitritida
Ndlez

FAG

Elektroretinografie
(ERG)/elekirookulografie (EOG)
Nésledky

HLA
Lécba
Prognéza
Etiologie

Vék (roko)

Pohlavi
Jednostranné/oboustranné
Virové onemocnéni
Zagatek piznakd

Délka trvéni

Symptomy

Vitritida
Ndlez

FAG

Elektroretinografie
(ERG)/elekirookulografie (EOG)
Nésledky

HLA
Lécba
Prognéza
Etiologie

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

APMPPE

mladi dospéli (20-50)
M=2Z

oboustranné

+/-

néhly

recidiva zidka

zamlzené vidéni,

skotomy, svétloplachost

mirnd

multifokélni, ploché, zluté/bilé
léze na Grovni RPE, které se
zmensuji béhem 7-12 dno

akutni stadium: hypofl., ktera
prechdzi v hyperfl.
rekonvalescence: window
defekty RPE

snizeni EOG

dysgrupace pigmentu

HLA-B7, HLA-DR2
sledovéni
dobra

¢ virovd
Syndrom mizejicich bilych skvrn

mlédez (20-40)

M<Z

jednostranné

+/-

néhly

tydny — mésice

recidivuje zfidka

zamlZené vidéni, skotomy,
svétloplachost

mirné

kréatkozrakost, +/- aferentni
pupilérni defekt, malé bilé tecky
na Urovni RPE, bila/

oranzové kresba centrélni krajiny,
+/- edém terée zrakového nervu,
rozsitent slepé skvrny

hyperfluorescence na zagatku,
na konci ,staining” léz.

snizeni ERG
mirné zmény RPE

sledovéni
velice dobra
2 virovd

Birdshot chorioretinopathy

sttedni vék (40-60)

M<Z

oboustranné

nendpadny

chronicky probgh, recidivuje casto

zamlZené vidéni, zakalky,
Seroslepost, svétloplachost

sttedni

etné krémové/bilé neostie
ohrani¢end loZiska na Grovni RPE,
atrofie terée zrakového nervu

normdlni, moZe se vyskytovat
postupné gradujici
hyperfluorescence cév, cystoidni
makulérni edém

abnormélni ERG

(tycinky a &ipky)

cystoidni makuldrni edém,
zfidka neovaskularizace
HLA-A29

kortikosteroidy

variabilni

2 autoimunitni

Multifokalni choroiditida

a panuveitida

mlédez, mize se vyskytovat u déti
M<Z

oboustranné

+/-

nendpadny

chronicky probgh, recidivuje ¢asto

zamlzené vidéni, zakalky pred okem,
Seroslepost, svétloplachost

stredni

krétkozrakost, predni uveitida (50%),
akutni Zluté-3edd loZiska, kterd se
nahrazuji jizvou, +/- edém terce
zrakového nervu, cystoidni
zrakového nervu, cystoidni
zrakového nervu, cystoidni
makulérni edém

akutni stadium: blokéda fluorescence
jednotlivych loZisek, kterd prechézi
v hyperfluorescence
rekonvalescence: , window”

defekty RPE

normdlni ERG

jizevnaté zmény na sitnici,
neovaskularizace
kortikosteroidy

$patnd

2 virova

Difuzni jednostranna
subakutni neuroretinitida
variabiln

M=Z

jednostranné

variabilni

mésice — roky

t&zkd ztréta zraku

mirnd

aferentni pupilérni defekt, edém
terée zrakového nervu, shluky
bile-Zlutych loZisek na Grovni RPE,
ztenceni cév

akutni stadium: hypofl., ktera
prechazi v hyperfl., moze se
vyskytovat hyperfl. terce

terée zrakového nervu

zévazné snizeni ERG

atrofie RPE, atrofie terée
zrakového nervu

primé fotokoagulace

$patnd

hlistice: 2 Baylisascaris,

2 Ancylostoma
Serpiginézni choroidopatie

mlédez a stredni vék (30-60)
M>Z

oboustranné, asymetrické
variabilni

chronicky probgh, recidivuje ¢asto

zamlZené vidéni, skotomy

mirné

zény geografické atrofie

RPE v peripapillarni/makulérni oblasti,
makularni oblasti,

rozsiteni léze smérem k centru,

atrofie RPE a choriokapillarni atrofie

akutni stadium: hypofluorescence
loZisek v pogatecni fézi, na konci
iejich barveni

normélni ERG

afrofie RPE, jizveni, choriokapilérni
atrofie

HLA-B7

imunosupresivni [é¢ba, 2 antivirotika
variabilni

2 autoimunitni, 2 infekéni

(2 herpes virus)
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DISKUSE

Typickym nélezem APMPPE na oénim
pozadi jsou mnohoéetnd, nazloutld lozis-
ka velikosti pfiblizn& 1500-3000 pm, kte-
ré se tahnou od zadniho pélu k ekvétoru
oka a jsou lokalizovéna v Grovni RPE.
V probéhu jednoho az dvou tydno se
akutni loZiska postupné ohranicuji a obje-
vuji se pFesuny pigmentu rizného stupné
s atrofif RPE. V nasem piipadé jsme kro-
mé typickych zndmek APMPPE je$t& za-
znamenali méné casty ndlez iridocyklitidy
a také pritomnost zénétlivych bungk ve sk-
livi. Jinymi méné astymi nélezy jsou pe-
riflebitida, centrélni okluze retindlni Zily,
neovaskularizace terée zrakového nervu,
serézni odchlipenti sitnice, retrohyaloidni
krvéceni, episkleritida, zénét a otok terce
zrakového nervu, rozsifeni a tortuozita
cév sitnice [1,2, 7,8, 9, 12].

Etiopatogeneze onemocnéni zUstdvd
nejasnd. V literatuFe je popsano nékolik
teorii. Gass predpokladd, Ze pricinou
onemocnéni je prechodnd porucha struk-
tury a funkce RPE na podkladé potencial-
ni virové infekce (edém RPE bungk, ktery
blokuje choroidélIni fluorescenci). Dobra
prognéza tohoto onemocnéni a rychlé
zlep3eni zrakové ostrosti tuto teorii pod-
poruji. Dalsi autofi uvadgji jako primarni

picinu choriokapilérni hypoperfuzi se se-
kundérnimi zménami RPE [4]. Pricinou té-
to hypoperfuze mohou byt vaskularni
zmény imunitniho pivodu, coz by korelo-
valo s HLA-B7 a HLA-DR2 pozitivitou
a asociaci se systémovymi vaskulitidami
u véfSiny pacientd s APMPPE [5]. V nasem
pripadé v akutni fézi onemocnéni pritom-
nost hyperreflektivniho zanétlivého lozis-
ka ve vrstvé 1S/OS fotoreceptord na OCT
a nélez volné tekutiny mezi neuroretinou
a RPE, podporuiji spide tuto teorii. Chorio-
kapilarni hypo- az nonperfuze vede k is-
chémii choroidey, pak nésledng k zmé-
ndm RPE, defektdm vrstvy junkce 1S/OS
fotoreceptord a zvysené permeabilité cév.
Objektivné jsme na FAG pozorovali pro-
jev téchto procest na sitnici jako hypoflu-
orescenci v mist& akfivnich loZisek na za-
&atku FAG, kterdé postupné prechdzela ve
splyvaijici hyperfluorescenci.

Akutni zadni multifokélni plakoidni pig-
mentovd epiteliopatie patii do heterogen-
ni skupiny onemocnéni, zvanych syndrom
bilych te¢ek (white dot syndromes), jejichz
klinické ndlezy jsme v rémci diferencidlni
diagnostiky porovnévali s nalezem u na-
$eho pacienta (tab. 1) [11].

Vétsina autord nedoporuéuje zahajovat
lé¢bu APMPPE, ale v pripadé pritomnosti
negativnich prognostickych faktord, kterymi
jsou postizeni makuly, nizk& zrakové ost-
rost, souvisejici imunogeneticka predispozi-

ce, vék vy&i nez 60 rokd pfi prvni atace,
jednostranny projev onemocnéni a interval
del$i nez 6 mésich pred postizenim druhé-
ho oka, se uzivéni kortikosteroidd doporu-
&uje [3, 10]. V nasem pripadé vzhledem
k postizeni centrélni krajiny, nizké zrakové
ostrosti oka pravého a souvisejici imunoge-
netické predispozici (HLA-B 27 pozitivita)
byla doporuéena celkova kortikosteroidni
lécba s dobrym terapeutickym efektem.

ZAVER

Akutni zadni multifokalni plakoidni pig-
mentovd epiteliopatie je ziskané zanétlivé
onemocnéni, které patti do heterogenni
skupiny syndromu bilych te¢ek. V nasem
pFipadé jsme na zakladé klinického obra-
zu a anamnézy diagnostikovali méné &as-
tou formu onemocnéni s postizenim cent-
rélni krajiny a vyraznym poklesem zrako-
vé ostrosti na vice postizeném oku s do-
provodnou zéanétlivou reakei na prednim
segmentu oka a ve sklivcovém prostoru.
PFi nasazené intenzivni imunosupresivni
lécbé doslo k Gstupu zanétlivé reakce v ce-
lém rozsahu a zlepseni zrakové ostrosti.
NeUplny navrat zrakové ostrosti na vice
postizeném oku souhlasi s trvalymi zmé&-
nami RPE v makule.
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