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Sahrn

Autori predstavuja neobvykly a vzacny obraz obojstrannej retinalnej vaskuli-
tidy, postihujaci kmern centralnej retinalnej artérie a jej kvadrantové vetvy do
druhého vetvenia. Prominentnym prejavom boli: praskovite skaleny sklovec, o-
kluzia vetvy centralnej retinalnej artérie, segmentarna periarterialna infiltra-
cia, opuzdrenie arterii, arterialne aneuryzmy, edém teréa zrakového nervu, ne-
perfuzna periféria sietnice a komplikacie, ktoré z tohoto stavu vyplyvali.
V priebehu 13 rokov pozorovania a lieéby jedno oko osleplo 3 roky od zaéiatku
ochorenia. Druhé oko s podobnym poéiatoénym priebehom ochorelo dva roky
po prvom oku. Pre podobny priebeh s hroziacimi nasledkami sa zahajila korti-
kosteroidna a imunosupresivna lie¢ba, rozsiahla fotokoagulacia neperfuznej
periférie sietnice a chirurgicky vitreoretinalny zakrok, aZz sa dosiahla remisia
s deficitom zrakovych funkcii. Rozsiahle fyzikalne, laboratérne a zobrazovacie
vySetrovania nepriniesli déokaz systémovej choroby a objasnenie etiolégie. Cho-
robu sme v silade s literarnymi adajmi zaradili do kategorie idiopatickej reti-
nalnej vaskulitidy.

Klucové slova: idiopaticka retinalna vaskulitida, fluoresceinova angiografia,
fotokoagulaéna lieéba, kortikosteroidna a imunosupresivna lieéba, vitreoreti-
nalna chirurgia.

Summary
Bilateral Retinal Vasculitis with Arterial Aneurysms

The authors reported unusual and rare condition of bilateral retinal vasculitis
primarily affecting the central retinal artery at the nerve head and its 4 main
branches. The most striking feature was the presence of the diffuse vitreous
cells, occlusion of branch retinal artery, segmental periarterial infiltration,
arterial sheating, retinal arterial aneurysms, disc swelling, peripheral retinal
non perfusion and their complications. During 13 year’s observation and
treatment one eye went blind 3 years after initial examination. Second eye
started the same clinical course two years after beginning of the disease. To
avoid similar devastating course of the disease we started systemic steroids
and immunosuppressive therapy, followed by photocoagulation of nonperfused
peripheral retina and vitreoretinal surgery. We achieved stabilization of the
disease with decreased visual functions. Comprehensive systemic work-up was
unrevealing, no clear etiology was identified and diagnosis of idiopathic
retinal vasculitis was made.
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UVOoD

Bilateralna retinalna vaskularna choroba je vzacna jednotka, postihujica pri-
marne retinalne artérie bez suvislosti s postihnutim inych tkaniv alebo systémov
organizmu. Je pozoruhodna nielen vzacnym izolovanym zapalovym postihnutim re-
tinalniho arterialneho systému, ale aj vyskytom viacpoéetnych sakularnych a fuzi-
formnych arterialnich aneuryziem. Tieto predstavuju prominentny priznak choroby,
ktory sa vSak nevyskytuje vo vSetkych fazach priebehu. Venézna a kapilarna éast re-
tinalnej prudovej drahy nebola napadnym prejavom a postihnutie vyplyvalo z arte-
rialnych komplikacii.

Prvy opis takéhoto obrazu predstavili Kincaid a Schatz v r. 1983 (7) u dvoch
pacientov mladsieho veku. Rozsiahlymi vySetreniami a diferencialnou diagnézou ne-
potvrdili suvislost so systémovymi chorobami a uvazovali o izolovanom retindlnom
postihnuti chorobou polyarteriitis nodosa. Nasledovali dalSie pozorovania s identic-
kymi prejavmi na cievach a tkanive sietnice pod réznymi opisnymi terminami
(IRVAN - Idiopathic retinal vasculitis, aneurysms, and neuroretinitis (4, 13),
BNMRAA - Bilateral neuroretinopathy with multiple retinal arterial aneurysms
(14), BRAMAD - Bilateral retinal arteriitis with multiple aneurysmal dilatations (9).
Vicsinou sa chorobe prisudzoval primarne zapalovy proces na retinalnych artériach,
napriek tomu, Ze protizapalova lie¢ba nebola vo viacerych pripadoch dspes$na. Naj-
viac postihnuti boli mladi, inak zdravi [udia, od prvej do tretej dekady bez preferen-
cie pohlavia. Choroba bola vZdy obojstranna s ré6znym ¢asovym odstupom zaciatku
postihnutia na obidvoch oc¢iach. Jej priebeh bol dlhodoby a skoro vzdy spojeny s vaz-
nymi komplikiciami zraku. Jednym z nich bolo aj nase pozorovanie.

VLASTNE POZOROVANIE

28-ro¢ny pacient bol hospitalizovany na regiondlnom o¢nom pracovisku pre
ischemicku 1éziu sietnice nasledkom okluzie vetvy dolnej temporalnej artérie pra-
vého oka pri obojstranne plnej centralnej zrakovej ostrosti. Sticasne sa zaznamenal
odpovedajici defekt v zornom poli, nepresne ohrani¢ena papila, tvrdé exsudaty, uzke
artérie so sprievodnymi prizkami a dilatovanymi vénami. Zadny pél a makula ne-
boli alterované. Nalez na pozadi Tavého oka bol v tom éase pravidelny.

Ked prisiel pacient po dalSich Siestich mesiacoch na vazodilataéna liecbu,
mala ischemicka oblast po okluzii vetvy artérie rovnaku farbu ako okolie, pribudli
praskovité zakaly v sklovci a ojedinelé drobné krvacania okolo artérii. Ostatny nalez
na teréi zrakového nervu (TZN) a tzkych artériach bol rovnaky, aneuryzmatické di-
latacie sa nepopisovali. Pre podozrenie z retinalnej vaskulitidy dostal pacient pred-
nison a bol odoslany do nasho pracoviska na fluoroangiografické vysetrenie (FAG).
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V preinjekénej faze sa zobrazili na pravom oku okolo TZN tvrdé exsudaty, optizdrené
artérie, zriasnenie limitujicej membrany v interpapilomakularnej zéne (obr. 1) a na
angiograme aneuryzmatické dilatacie na artériach (obr. 2). Najvéacsia bola na kmeni
centralnej artérie na TZN, ostatné v priebehu dolnej temporalnej arterioly alebo
v mieste jej vetvenia. Od zaciatku vendznej fazy vzniklo profizne presakovanie far-
biva zo vSetkych aneuryzmatickych dilatacii (obr. 3). V temporalnej periférii 2PD od
makuly zacinala neperfizna zéna. V tomto ¢ase nalez na Tavom oku bol nenapadny.

Po dvoch rokoch od prvych prejavov na pravom oku vznikla rovnaka oklazia
vetvy dolnej temporalnej artérie aj na lavom oku. Nasledne sa rozvinuli rovnaké
zmeny na retinalnych artériach, na TZN, tvrdé exsudaty na spdsob circinaty a tvor-
ba preretinalnej membrany na vitreoretinalnej hranici okolo TZN (obr. 4). Angiogra-
fické vySetrenie potvrdilo pritomnost rozsiahleho nélezu arterialnich aneuryziem

Obr. 1. P. o.: nativna snimka zobrazuje zrias- Obr. 3. P. o.: rozsiahle presakovanie v mies-
nenie limitujicej membrany, tvrdé exsudaty tach vyskytu aneuryziem vo vendznej faze
okolo TZN, opuzdrenie zuZenych arteriol

a zneostrenie TZN

Obr. 2. P. o: arteridlna faza FAG so zvyraz- Obr. 4. LI o.: nativna snimka s rovnanymi
nenim arteridlnych aneuryziem na TZN a zmenami ako na pravom oku a s preretinal-
arteriolach I. radu nou membranou
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Obr. 5. L. o.: arterialna faza so zobrazenim Obr. 7. L. o.: hranica avaskularnej zony
arterialnich aneuryziem s cievnymi abnormalitami. Stopy po ALK

/ \ i

Obr. 6. L. o.: prepustanie farbiva na TZN Obr. 8. L. o.: FAG po dvoch rokoch od
a na miestach aneuryziem vitreoretinalneho zakroku

kmena a vetiev centralnej artérie (obr. 5), edém TZN (obr. 6), ale aj neperfiznu
sietnicu od strednej periférie. Na oblasti makuly neboli Ziadne oftalmoskopické ani
angiografické patologické fenomény a centralny visus zostaval v hodnotach 6/6.
V tomto ¢ase uz bola pokroc¢ila amocia sietnice pravého oka s rozsiahlou preretinal-
nou neovaskularizaciou, krvacaniami a poklesom zraku na pohyb ruky pred okom.
Je pravdepodobné, Ze tomuto stavu predchadzala rubeéza duhovky, ktort sme vSak
nemohli biomikroskopicky potvrdif a pre zna¢ne pigmentovant ddhovku ani angio-
graficky. V kratkom case oko tuplne osleplo s komplikovanou kataraktou, neovasku-
larnym glaukomom a divergenciou z anopsie.

Pre maligny priebeh, ktory hrozil aj druhému oku, sme robili rozsiahlu laser
koagulaciu neperfiiznej zony, na hranici ktorej sa vytvarali venézne dilatacie, arte-
riovenodzne spojky, neovaskularizacie v bezprostrednej oblasti makuly (obr. 7). Stcéas-
ne sme konzultovali imunolégov, ktori pokracovali v dalSej diagnostike. Pre pro-
gresivny priebeh ochorenia nasadili intenzivnejSiu imunosupresivnu liecbu. K ste-
roidom (30-60 mg prednisonu) pridali oralny cyklosporin v maximalnej davke

82

——



zlom Oftal 15.3.2006 11:31 Strénka 83 - ib

4mg/kg/den pri monitorovani hladin v perifernej krvi. Pocas tejto lie¢by sa stav ne-
zlepSoval a po 1 a pol roku sa musel robit vitreoretinalny zakrok. Tento pozostaval
z membranektémie v oblasti TZN a zadného pélu, cirkularnej endolaser a exo-
kryokoagulacie. Tesne pred operaénym zakrokom sa redukoval cyklosporin na
2 mg/kg/den a pridal sa cyklofosfamid 2 mg/kg/den. Tato lieéba mala za ciel udrzat
remisiu po operacii podla protokolov lieéby systémovych vaskulitid typu polyarte-
riitis nodosa alebo Wegenerovej granulomatézy. Po tychto zakrokoch sa stav sta-
bilizoval pri nazalne obmedzenom zornom poli, ktory s prechodom do relativneho
skotomu siahal az do 5° od fixaéného bodu. Posledné FAG vySetrenie dva roky po
operativnom zakroku uz dokumentovalo len ziiZené retinalne artérie, norméalny TZN
a ziadne aneuryzmy (obr. 8). Oblast zadného p6lu a makuly zostala pravidelna, ko-
necny centralny vizus 6/9 po korekci malého astigmatizmu.

DISKUSIA

Ako sme to mohli pozorovat u nasho pacienta, klinicky obraz, priebeh choroby
a nasledny stav odpoveda opisom pacientov Kincaida a Schatza (7). Pripady, ktoré po
nich opisali dal$i autori s rovnanym stborom priznakov, priebehu a nasledkov doku-
mentujq, Ze ide o unikatnu a v retinalnej patolégii neobvykla vaskularnu chorobu (4,
9, 10, 11, 12, 13, 14). V doteraz znamych chorobach sietnice, sprevadzanych postih-
nutim ciev ¢i uz primarnou alebo sekundarnou tucastou, dominovali retinalne vény
a kapilary (1, 2, 8, 15, 16), artérie skor vynimocne (5). Pritomnost retinalnych arte-
rialnych aneuryziem v takej podobe, ako boli u pacienta, sme doteraz v literatire ne-
zistili ako priznak sprevadzajaci primarnu vaskulitidu. Len u jedného 15 ro¢ného
dievcata zo étyroch pozorovani retinalnej vaskulitidy v priebehu zadnej uveitidy de-
monstroval Karel a spol. (6) aneuryzmatické zmeny na TZN a na arteriolach I. a II.
radu. Ich vznik si moZno vysvetlit zapalovym a deStruktivnym procesom v aktivnom
§tadiu choroby nasledkom fokalneho oslabenia cievnej steny, najmé jej muskularnej
Casti. Intraarterialny tlak potom sposobi dilataciu steny cievy, ktorej nizka rezisten-
cia vedie napokon k aneuryzmatickej dilatacii. Siéasnym uvolnenim bariéry krv —
retina nasledkom destrukcie pevného spojenia endotelialnych buniek artérie cez zo-
nula occludens si mozno vysvetlit preptstanie farbiva v ich rozsahu vo FAG. Aj
v nasom pripade vymizli aneuryzmy po skonéeni aktivneho §tadia a stabilizacie cho-
roby, preto zastavame nazor, Ze su integralnou sucastou aktivity chorobného procesu.
Ich zmena na priamy priebeh sa deje reparativnym procesom v stene cievy za pre-
chodnej fokalnej tortuozity, ktora sa nasledne upravi do priameho priebehu (porov-
naj obr. 5 s obrazom 8, Sipky). Ustup aktivity choroby sa dalej prejavil rezorbciou
tvrdych exudatov, vymiznutim edému TZN, periarterialnej infiltracie, optzdreni ciev
a zastavenim roz§irovania neperfliznej periférie.

Pri patrani po etiologii sme zamerali pozornost na ochorenia, v priebehu
ktorych bol zaznamenany vyskyt retinalnej vaskulitidy. Tieto mé6zu byt povahy in-
fekénej, systémovo autoimunitnej, systémové vaskulitidy typu Wegenerovej granulo-
matdzy alebo polyarteriitis nodosa, ochorenia imunologicky mediované a idiopatické,
tzv. primarne retinalne vaskulitidy, kde zaradujeme aj nas pripad. Masivny rozsah
vySetreni nebol mozny, ale ani potrebny. Pocas opakovanych hospitalizacii na imuno-
logickom oddeleni sa standardnymi serologickymi testami a pomocou Rtg a CT hrud-
nika nepodarilo potvrdit infekénua etiologiu. Priebeh pri imunosupresii i v dalSom
sledovani nepriamo potvrdil, Ze sa nejednalo o infekéné ochorenie. Hematologické
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a biochemické laboratérne parametre boli norméalne. Serologické markery na systé-
mové autoimunitné ochorenia (RF,ANA, anti-ENA, anti-dsDNA, ANCA, anti-PR3,
ACLA, ASCA) boli negativne. Onkomarkery ani imunoelfo bielkovin neodhalili
pripadny paraneoplazmaticky proces. Laboratéorne sa nezistila podla ApEo, celko-
vého a Specifického IgE atopicka konstiticia alebo parazitarne ochorenie. Imunolo-
gické vySetrenia nepotvrdili systémova akutnu ani chronickd zapalova reakciu
(FW,CRP, fibrinogén, IgG, A, M boli v referenénom rozmedzi). Parametre celularnej
imunity (populacie lymfocytov) boli normalne az na lahko zvySenu aktivaciu T Ly
3/DR+, ktoré boli bez dynamiky a hodnotime ich ako reaktivne. Neskoér reagovali ako
pri dlhodobej imunosupresii (pokles B Ly a T helperov, vzostup supresorov). V prie-
behu sledovania sa neobjavili laboratorne markery aktivity ochorenia ani iné mar-
kery, ktoré by svedcili pre sekundarnu pri¢inu ochorenia. Invazivne vySetrenia ako
napr. biopsie svalu, koZe, obli¢ky, temporalnej artérie alebo angiografie sa neindiko-
vali, lebo nebolo klinické ani laboratérne podozrenie.

V opisoch izolovanej retinalnej vaskulitidy sa v komplexe priznakov neuvadza
vedla ostatnej symptomatologie vyskyt arterialnych aneuryziem. V stbore 150 pa-
cientov Grahamovej a spol. (3), z ktorych 67 malo izolovania retinalnu vaskulitidu,
patrili k prominentnim priznakom periférne vaskularne optzdrenia, makularny
edém a difdzne kapilarne presakovanie. Zmeny na centralnej sietnici su skor pri-
tomné v pokrodilych $tadiach choroby, ako to demonstroval Salvador a spol. (12) vy-
skytom subretinalnej fibrovaskularnej proliferacie, pravdepodobne nasledkom chro-
nického makularného edému. V nasom pripade oblast makuly bola od poé¢iato¢ného
Stadia choroby obojstranne nepostihnuta a potom aj pocas lie¢by na lavom oku az do
stabilizacie choroby. Perivaskularna infiltracia a optzdrenia ciev boli len na arté-
riach, neperfuzna periféria sietnice vyvolala na avaskularnej hranici zmeny na
vénach a kapilarach sekundarne k neperfiznej sietnici.

Z pohladu prislusnosti retinalnej vaskulitidy k systémovej alebo izolovanej
chorobe, hodnotili za 10-ro¢né obdobie George a spol. (2) klinické zaznamy 25 pa-
cientov s referujicou diagnézou primarnej retinalnej vaskulitidy. Len u jedného sa
dalo dokazat rozsiahlymi laboratérnymi a klinickymi vySetreniami spojenie so sys-
témovym lupus erythematosus pocas dalSich 4 rokov. V nasom pripade vysledky
dlhodobého pozorovania, laboratérnych testov a liecebnych postupov taktiez nenasli
spojenie s niektorou systémovou chorobou. Rovnako je malo pravdepodobné, Ze sa
eSte v buducnosti méze manifestovat, pripadne € retinalna vaskulitida, ako sme
ju v tomto prispevku opisali, bude prvou manifestaciou dlho utajenej systémove;j
choroby.

Naézor na to, ¢i zapalovy proces steny retinalnej artérie je skutoéne tym pra-
vym patologickym atribtutom choroby, nie je doteraz jednotny. Spochybnuje to See
a spol. (14), ako aj netispesna protizapalova liecba vo viacerych pripadoch na baze
steroidov a imunosupresie. Tomu nasvedcuje aj nase pozorovanie, ked v priebehu ste-
roidnej a imunosupresivnej lieCby sa stav natolko zhorsil, Ze sa musela pouzit vitre-
oretinalna lie¢ba. Pacient bol po operacnom zakroku na dlhodobej (takmer 3 roky)
kombinovanej imunosupresii (steroidy a cyklofosfamid), takze sa neda jednoznacne
posudit, ¢o viedlo k stabilizacii oéného nalezu. Viaceri autori uvadzali, Ze pri podob-
nych oénych nalezoch uvazovali o diagnéze polyarteriitis nodosa a napriek nepotvr-
deniu diagnézy nasadzovali imunosupresiu. Takmer vSetci autori v§ak nepotvrdili jej
ucéinnost. Pokial sa pre niu rozhodneme, mala by byt len kratkodoba, maximalne
3-mesacéna, ako terapeuticky test a nevolit izolovant kortikoterapiu, ale v kombina-
cii s cyklosporinom, cyklofosfamidom, alebo metotrexatom.
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ZAVER

Napriek mnohym, doteraz nezodpovedanym otédzkam etiolégie a patogenézy

tejto choroby preferujeme zapal ako spustaci mechanizmus a ako hlavny faktor
aktivity procesu. K tomu nas opraviiuje subor priznakov dokumentovanych kon-
trastnym vySetrenim ciev a tkaniva sietnice, dlhodobé sledovanie a neprislusnost
k doteraz znamej systémovej a izolovanej vaskularnej chorobe. Tato skutoénost dava
predpoklad, Ze ide o nova chorobni jednotku kategorie pravdepodobne imunologicky
podmienenej primarnej retinalnej arteriitidy s aneuryzmatickymi dilataciami.
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